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A mi famllia.
A MODO DE PRDLOGO
A MODO DE PRDLOGO
Cuando inicié mis estudios de Patologia Médica, can el llora- 
do Profesor Jiménez Diaz, en octubre de 1962, me incorporé, como 
Alum no Interna de su Câtedra, cd equipa que dirigia el Dr. M er­
chante.
Desde entances tada m i vida prafesianal se ha desarrollada en 
el Haspital C linica de San Carias y en la Clînica de Ntra. Sra. de la 
Concepcion, pera siempre al lada de dan Alfansa Merchante. N a cabe 
duda algurta que la mayor pcarte de mis canacimientas se las deba 
a él, pera par encima de ella la  que mas me atraja de dan Alfansa, 
y la  que me hiza venerarle coma a un padre, fueran sus excelsas 
cualidades humanas y su enorme carina par las enfermas y par las 
alumnas, a las que siempre nas trato cama campaneras y amigas.
Ese calor humana, que na habia sentida hasta entances a la larga 
de m i carrera, me impresianô de tal mada que ha marcada m i vida 
y cuanda, al terminar mis estudias de Ucenciatura, me incorporé como 
Médica Interna a la Clînica de la Concepcion, procuré valcarme siem­
pre can las cdurrmos que acudian a nuestra Servicia para tratar de 
ensenarles tada la  que ya iba aprendienda. Esa linea de actuaciàn 
he pracurada mantenerla desde que, en 1969, obtuve una plaza de 
Jefe Clînica en la Câtedra I I  de Patoîa^a Médica del Haspital C lîn i­
ca y m i mayor ilusiân ha sida siempre que las alumnas que se en- 
cuentren bajo m i direcciàn tengan canrhiga la misma confianza que 
yo disfruté desde el primer momenta can el Dr. Merchante.
Si, cama dije anteriormente, m i vida prafesianal se habîa desarra- 
llada en el Haspital Clîrdco y en la Fundacion Jiménez Dîaz, era 16- 
gica m i desea de realizar m i Tesis Doctoral en ambos Centras y bajo 
la direcciàn de dan Alfansa Merchante. Este me prapusa estudiar el
tema de las Angeitis necrotizantes, y gracias a la amabilidad del Pro­
fesor Lopez Garcia (que me facilito el acceso al material del A rchivo  
de la Fundacion Jiménez Diaz) y de todas las Catedras y Departa- 
mentos del Hospital CVinico, que me han perm itido consultar sus 
archivas, he podido llevar a efecto mi trabajo. A  todas ellos quiero 
ahora expresar m i agradecimiento.
Pero un trabajo sabre Angeitis al lado de su parte clinica, lleva 
consigo unos estudias histapatalagicas, dada que estas san las que, 
en definitiva, aclaran el diagnostica.
Si el director de la tesis, y cancretamente de su parte clînica, 
ha sida el Dr. Merchante, secundada por las Drs. Abad y Rubia que 
me han acansejado y ayudada en tada mamenta, la direcciàn de la 
Secciôn de Anatamia Patalôgica ha corrida a carga del Dr. Oliva A l-  
dâmiz, sin el cual na padria haber terminada este trabaja. E l me 
ha ensenada a valarar adecuadamente y a llegar a las canclusianes 
précisas desde el punta de vista histalâgica, ademâs de facilitarme 
la mayar parte del material de biapsias y necrapsias de esta Tesis.
Junta al Dr. Oliva, la Dra. Rivas Manga y el Dr. Barat me han 
acansejada en la forma de abtener el material histapatalogica y el 
ültim a de ellas me ha ayudada pacientemente en la révision de ta- 
das las preparacianes can vistas a la abtenciân de la mayaria de las 
fotagrafias.
Deba agradecer también de tada carazôn al Departamenta de Ana­
tamia Patalôgica del Prafesar Bullôn y, cancretamente, a las Dacta- 
res Julia Blanca, Armando Martinez y Santiago Ramôn y Cajal par 
facilitarme fatagrafias y camentar canmigo tadas las casas de este 
trabaja que fueran estudiadas en dicha Departamenta.
También quiera agradecer al Prafesar Gômez Orbaneja sus can- 
sejas y orientacianes y a las Drs. Castra Torres y Sânchez-Yus sus 
valiasas apinianes en la que se refiere a las Vasculitis cutâneas, que 
me han sida de gran valar para el desarralla de dicha capitula. Del 
misma mada, el Dr. O liver Ruiz ha calabarada en las casas de En- 
fermedad de Churg-Strauss.
He padida abtener unas resultadas estadisticas, a m i mada de 
ver interesantes, gracias a la ayuda del Dr. Simon M artin, sin la cual 
me habria sida muy d ifîc il valarar adecuadamente las resultadas.
Cuanda el aria pasada el Prafesar Espinôs abtuva la Câtedra de
la que habîa estado encargado don Alfonso Merchante desde el fa- 
llecim iento del Profesor Jiménez Diaz, yo tema muy adelantada esta 
Tesis y  le expuse m i deseo de seguir bajo la direcciàn del Dr. M er­
chante. E l me respondio como la  que es, como un magnifico caba- 
llero, y me prometio tada su ayuda. A l agradecer aqui su gesto quiero 
expresarle también m i mayor afecto y m i decision firm e de trabajar 
a su lado can todas mis fuerzas y de tada carazôn.
M i gran amigo el Dr. Gonzalez-Amo ha hecho posible la impre- 
siôn en forma de lib ro  de mi Tesis, por lo que le estoy inmensa- 
mente agradecido.
Por ultim o he de decir que, a lo largo de los cuatro anos que 
ha durado la realizaciôn de este trabajo, he tenido momentos de desâ- 
nimo y abatimiento en los cuales senti el deseo de abandonar el ca- 
mino emprendido. Si ello no ha sido asi, sin duda se debe a que mi 
mujer, Rosario, me ha animado constantemente y ha logrado hacerme 
superar en varias ocasiones esos momentos dificiles. Por eso quiero 
que sea para ella mi postrer homenaje.
J U S T I F I C A C I O N
J U S T I F I C A C I O N
Tanto la Panarteritis nodosa como el resto de las Angeitis 
necrotizantes son, en general, procesos relativamente poco ffre- 
cuentes y ademàs la afectaciôn multlsistémica con que suelen 
presentarse hace que sus manifestaclones clinicas sean usual- 
mente muy varladas, con lo que se hace mâs dificil su sospecha 
y, por lo tanto, su diagnôstico, sobre todo en las primeras fases 
de la enfermedad, que es cuando se pueden lograr mâs béné­
ficiés de una terapâutica adecuada.
Otra dificultad que se présenta con clerta frecuencla es el 
dîagnôstico diferencial entre los dlversos tipos de Angeitis ne­
crotizantes dada la slmilitud clinica que sobre todo algunos de 
ellos suelen exhibir.
Por ultimo la etiopatogenia aûn muy oscura de muchos de 
estes procesos hace apasionante el estudio de los mismos.
Hemos podido reunir una casuistica bastante amplia y ello 
nos ha permitido aplicar una serie de métodos estadisticos, que 
expllcamos mâs adelante, con los cuales hemos obtenido datos 
muy significativos que permiten, a nuestro juick>, un mejor co- 
nocimiento clinico de estas enfermedad es y, sobre todo, datos 
valiosos para su diagndstico diferencial.
Del mismo modo y dado que la mayoria de los casos han 
sido estudiados en los ùltinK>s ahos hemos podido valorar el 
efecto de los tratamientos empleados y juzgar qué medidas tera- 
péuticas pueden ser mâs eficaces en cada caso.
Y también pensâmes que la valoraciôn de los resultados de 
los estudios anatomopatoiôgicos practicados ha sido muy util 
para comprender mâs acertadamente estas entidades y estable- 
cer sus correlaciones anatomo-clinicas.
Por todo ello nos hemos decidido a presenter este trabajo, 
para aspirar con él a la obtenclôn del Grado de Doctor.
INTRODUCCION Y CLASIFICACION
INTRODUCCION Y CLASIFICACION
Hace poco mâs de un siglo, en 1866, KUSSMAUL y MAIER (1) describieron por pri­
mera vez un proceso cuyo sustrato anatomopatolôgico se basaba en la afectaciôn infla- 
matoria difusa de las arterias de médiane y pequeno calibre a nivel de diverses organes 
y aparatos, con engrosamientos nodulares de las mismas, al que denominaron “ Periarte­
ritis nodosa” .
Desde entonces se han descubierto diversas entidades que exhiben un cuadro bâsi- 
camente similar al de la “ Enfermedad de Kussmaul” ; todas ellas muestran necrosis e in- 
filtraciôn celular de las paredes vasculares pero tienen matices propios tanto desde el 
punto de vista clinico como anatomopatolôgico y etiopatogénico.
MÔNCKEBERG, en 1905, y OPHÜLS (2), en 1923, fueron los primeros que publicaron 
casos claramente diferenciables de la descripciôn inicial, pero han sido sobre todo los 
trabajos de WEGENER (3), CHURG y STRAUSS (4) y ZEEK y colaboradores (5) (6) 
los que han permitido establecer los tipos fondamentales de las bautizadas por estos ùl- 
timos con el nombre genérico de “Angeitis necrotizantes” .
La doctora ZEEK (5) estableciô en su clasificaciôn cinco grupos de Angeitis necro­
tizantes, a saber: Angeitis por hipersensibilidad; Angeitis alérgica granuiomatosa; Arteri­
tis reumatica; Panarteritis nodosa y Arteritis temporai.
Lo mâs interesante, a nuestro juicio, de esta clasificaciôn estriba en la individualiza- 
ciôn de un nuevo grupo de angeitis, hasta entonces englobada dentro de la P. A. N., y 
cuyas primeras publicaciones son, con toda probabilidad, las ya citadas de Mônckeberg 
y de Ophüls, que es el de las “Angeitis por hipersensibilidad de Zeek” , asi llamadas por 
haberse demostrado la importancia de un mecanismo alérgico en su desencadenamiento.
Los casos de angeitis por hipersensibilidad recopilados por Zeek, ademâs de una se­
rie de diferencias histolôgicas con la P. A. N. que se sehalarân en su momento, tenian la 
caracteristica clinica de llevar una evoluciôn infausta, falleciendo en la mayoria de los ca­
sos en un espacio breve de tiempo y, en general, a causa de insuficiencia renal.
Sin embargo, posteriormente se ha comprobado que muchos enfermos encuadrables
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en este apartado no tienen necesariamente un pronôstico fatal, sino que, como indica Me 
COMBS (7), muchos de ellos se recuperan total o parcialmente y su curso clinico depende 
de un cierto numéro de variables (intensidad y duraciôn de la reacciôn sobre la pared 
vascular, localizaciôn de la misma, etc...).
Por otra parte, en nuestra .opinion, la clasificaciôn de Zeek adolece de no incluir a la 
granulomatosis de Wegener y a las angeitis con que cursan en ocasiones, el lupus erite- 
matoso diseminado o la artritis reumatoide; si bien es cierto que en estas dos enferme- 
dades la angeitis cuando aparece lo hace de una forma secundaria y en cierto modo es- 
poràdica, no lo es menos que en la enfermedad reumatica la angeitis también es un fe- 
nômeno secundario y a ella se le dedica un apartado en la clasificaciôn de Zeek.
Posteriormente, numerosos autores, entre los que cabe citar a ROSE y SPENCER (8), 
MOSKOWITZ y colaboradores (9), ALARCON-SEGOVIA y BROWN (10), PEDRO PONS y 
colaboradores (11), OLIVA y NAVARRO (12) y MARTINEZ L. DE LETONA (13) entre otros, 
han clasificado las angeitis necrotizantes de acuerdo con su casuistica y criterio.
Por nuestra parte creemos que dentro de estos procesos deben establecerse cuatro 
grupos fondamentales.
En el grupo I incluiremos a la Panarteritis nodosa y haremos très subgrupos. El sub- 
grupo A, dedicado a la Panarteritis nodosa clàsica, con manifestaclones cutâneas y de 
otros aparatos o sistemas; el subgrupo B, para la Panarteritis nodosa visceral, en la que 
no se presentan smtomas cutâneos y, por ultimo, el subgrupo C lo integran los casos de 
afecôiôn exclusivamente cutânea, a veces acompanados de fiebre y cierta repercusiôn ge­
neral, pero sin manifestaclones de otros ôrganos; estos enfermos, que suelen llevar una 
buena evoluciôn clinica e incluse pueden llegar a la curaciôn total, se catalogan como 
portadores de una Panarteritis nodosa cutis.
DAVSON, BALL y PL ATT (14) establecieron dos tipos de Panarteritis nodosa basân- 
dose en las lesiones renal es que se producen en esta enfermedad y segùn el calibre de 
los vasos que se velan comprometidos en ella; las formas macroscôpicas y microscôpi- 
cas de estos autores muestran sin duda unos rasgos diferenciales, pero con posteriori- 
dad al trabajo de estos autores se ha visto que la, variedad microscôpica puede encua- 
drarse dentro del grupo de angeitis por hipersensibilidad de ZEEK (9) con mâs propie- 
dad que dentro de la Panarteritis nodosa.
Hay casos con Panarteritis localizada en algunos ôrganos, sobre todo a nivel del apa- 
rato digestive (veslcula biliar, apéndice) o en génitales (utero), para los que se podria 
hacer un subgrupo que englobase a las formas localizadas de P. A. N., pero hay que 
tener présente que si bien algunos de estos pacientes quedan asintomâticos o incluse 
pueden curar tras la extirpaciôn del ôrgano afecto, en otros casos tras este primer pé­
riode de localizaciôn se produce una generalizaciôn de la enfermedad, como veremos 
mâs adelante, y por eso preferimos incluir a estos enfermos en el subgrupo B, es decir 
dentro de la P. A. N. visceral.
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En el grupo II, estudiamos las Angeitis aiérgicas no granulomatoses que, a su vez,' 
dividimos en dos apartados segùn que cursen con manifestaclones exclusivamente cutà- 
neas o con un cuadro prédominante visceral, aunque en este ultimo caso pueden tener 
también smtomas cutâneos. Asi pues, aqui se incluyen la Angeitis de Zeek, la Pûrpura de 
Schonfein-Henoch y otras formas con manifestaclones clinicas diversas, pero con evolu­
ciôn mâs favorable que la Angeitis de Zeek, como el Sindrome de Cogan que eu rsa con 
queratitis, sordera, vértigo y angeitis por hipersensibilidad.
El denominador comùn de todos estos procesos es una imagen histopatolôgica si­
milar que por si sola no permite diferenciar unos de otros en la mayoria de las ocasio­
nes (15) y que afecta por lo general a vasos de pequeno calibre, incluidos los capila- 
res, en los que a veces es dificil comprobar la existencia de necrosis fibrinoide y sôlo se 
observa una Intensa infiltraciôn celular con fenômenos de rupture nuclear (leucocitoclasia) 
muy tipicos de estos procesos (16).
El grupo III es, quizâs, mâs heterogéneo y en él se incluyen las angeitis que pre­
sentan granulomas extravasculares, es decir, las Angeitis granuiomatosas.
Dentro de este grupo hay que distinguir dos enfermedades claramente diferentes en­
tre si, aunque hay también formas intermedias de dificil filiaciôn y una tercera que se 
considéra como una variante con algunas peculiaridades.
Se trata, por un lado, de la llamada por CHURG y STRAUSS (4) Angeitis alérgica 
granuiomatosa, cuya caracteristica mâs acusada es, como veremos, la existencia de asma 
y eosinofilia. Una variedad de la forma tipica de la enfermedad de Churg-Strauss es la 
que eu rsa sin la formaçiôn de auténticos granulomas, sino con una infiltraciôn celular di­
fusa de predominio eosinôfilo en los tejiÿlos. ENGFELDT y ZETTERSTROM (17) trataron 
de indlvidualizarla con el nombre de Coiagenosis eosinoffiica, aunque sin embargo en la 
actualidad tiende a ser considerada como una forma histolôgica de la Angeitis de Churg- 
Strauss; si bien, eso si, suele llevar una evoluciôn clinica mâs benigna que la forma gra­
nuiomatosa.
Compléta este grupo la Granulomatosis de Wegener que, aunque descrita inicial- 
mente por KLINGER (18), su estudio completo se debe al autor que le dio su nombre. 
Dentro de ella hay que distinguir una forma generalizada y las formas localizadas que 
han sido muy bien estudiadas por CARRINGTON y LIEBOW (19) y CASSAN, COLES y 
HARRISON (20) en los ùltimos anos.
Cabria preguntarse si el llamado “Granuloma de la linea media” es o no una forma 
localizada de la enfermedad de Wegener con posibilidad de evolucionar a la forma ge­
neralizada (21).
La existencia de “casos frontera" por presentar caractères intermedios entre las en­
fermedades de Churg-Strauss y de Wegener y las posibles relaciones, ya mencionadas, 
de esta ultima con el granuloma de la linea media e incluse con el sindrome de Cogan 
que nosotros incluimos en las angeitis aiérgicas han hecho pensar a algunos autores (13)
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que esas enfermedades no sean sino variantes de una misma entidad y llevô a FIEN- 
BERG (22) (23) a crear hace ya algunos anos el concepto de “Granulomatosis patérgi- 
ca" en el que trataba de incluir a todos estos procesos.
Por ultimo, en el grupo IV colocamos a aquellas enfermedades que sôlo ocasional- 
mente se complican con la apariciôn de una angeitis necrotizante. Asî veremos aqui al 
lado de la Arteritis reumàtica, que agrava la evoluciôn de la fiebre reumatica, las angei­
tis que pueden observarse en otras coiagenosis (lupus eritematoso, artritis reumatoide, es- 
clerosis sistémica).
También en este grupo se inserta la angeitis que aparece en el curso de un trata- 
miento con corticoesteroides; en este caso cabe preguntarse si la vasculitis se debe a 
ta acciôn di recta de la droga o si es una consecuencia del proceso de fondo que obli­
gé a hacer el tratamiento esteroideo y éste no es el responsable, en ultimo término, de 
la angeitis. Sin embargo, en algunos procesos como en la artritis reumatoide, se ha po­
dido comprobar que la administraciôn de esteroides favorece la apariciôn de arteritis ne­
crotizante (24).
Por ultimo, hemos de decir que en las disproteinemias, en especial en la Purpura 
crioglobulinémica se puede ver también, aunque con cierta rareza, una angeitis con de- 
pôsito de material fibrinoide "en la pared vascular (25).
No incluimos en nuestra clasificaciôn a aquellas angeitis que se producen por la ac­
ciôn di recta de los agentes fîsicos, quimicos o bacterianos, dado que su mecanismo de 
producciôn y sus manifestaciones clinicas son esencialmente diferentes de los proce­
sos que nos ocupan.
Tampoco incluimos ni a la Arteritis de células gigantes de HORTON (26) ni a la En­
fermedad de TAKAYASU. Tienen una personalidad clînica que se aparta notablemente del 
resto de las angeitis y desde el punto de vista histolôgico presentan también unas ca- 
racterîsticas propias mostrando sôlo excepcionalmente fenômenos de necrosis fibrinoide 
en la pared vascular, por lo que a pesar de que algunos autores las consideran dentro 
de las angeitis necrotizantes preferimos, de acuerdo con GOMEZ ORBANEJA (16), ex- 
cluirlas.
Del mismo modo dejaremos también fuera a la Tromboangeitis Oblitérante cuyo pa- 
recido y diferencias con los procesos que nos ocupan serân discutidos en el capitule de 
diagnôstico diferencial.
En cuanto a la Purpura trombôtica trombocitopénica de MOSCHCOWITZ (27) es pré­
cise senalar que en la actualidad tiende a catalogarse mâs bien como un sindrome que 
puede verse como una complicaciôn en el curso de diversas enfermedades. Asi se han 
visto casos en el seno de un lupus eritematoso (28) o en la evoluciôn de aspergilosis, 
infecciones meningocôcicas, virales, etc., por lo que se supone que este sindrome qui­
zâs no sea sino una manifestaciôn de coagulaciôn intravascular diseminada (C. I. D.) (29) 
y por ello no ha sido incluido en nuestra clasificaciôn.
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CLASIFICACION DE LAS ANGEITIS NECROTIZANTES
.— Panarteritis nodosa.
A) Panarteritis nodosa clàsica.
B) Panarteritis nodosa visceral.
C) Panarteritis nodosa cutis.
.—Angeitis aiérgicas no granuiomatosas.
A) Con afectaciôn exclusivamente cutanea.
B) Con afectaciôn visceral y cutânea.
— Angeitis de Zeek.
—  Pûrpura de Schôniein-Henoch.
—  Sindrome de Cogan.
—  Otras angeitis.
III.—Angeitis granuiomatosas.
A) Angeitis alérgica granuiomatosa de Churg-Strauss.
—  Forma granuiomatosa.
—  Forma de infilfraciôn tisular difusa.
B) Granulomatosis de Wegener.
—  Forma generalizada.
—  Formas localizadas.
IV.—Angeitis en otros procesos.
A) Arteritis reumàtica.
B) Angeitis de otras coiagenosis.
—  Angeitis lûpica.
—  Ahgeitis de la artritis reumatoide.
—  Angeitis de la esclerosis sistémica.
C) Angeitis por corticosteroides.
D) Angeitis de las disproteinemias (pûrpura crioglobulinémica y otras),
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M A T E R I A L  Y M E T O D O S
M A T E R I A L  Y M E T O D O S
A) Material:
Consta de 68 enfermos distribuidos de la siguiente manera:
Panarteritis nodosa  29 casos.
Angeitis granuiomatosa de Churg-Strauss..............  7 casos.
Granulomatosis de W egener...................................  3 casos.
Angeitis aiérgicas cutâneas ...................................  5 casos.
Angeitis aiérgicas cutâneo-viscerales...................  4 casos.
Purpura de Schôniein-Henoch ...............................  16 casos.
Angeitis lû p ic a ..........................................................  3 casos.
Angeitis reum àtica  1 caso.
Procedencia de los casos:
La mayoria de los protocolos pertenecen al Archivo de la Fundacion Jiménez Diaz, 
a excepcion de los siguientes:
Casos C.S-1, S.H-12, S.H-13, S.H-14 y S.H-16, a la Câtedra II de Patologia Médica de la 
Universidad Complutense.
Casos P-29, A.C-1 y S.H-15, que fueron estudiados conjuntamente en la Câtedra II de Pa­
tologia Médica y en la Câtedra de Dermatologie del Profesor Gômez-Orbaneja.
Caso P-7, en la Câtedra II de Patologia Médica y en la Câtedra de Patologia General 
(Prof. Casas).
Casos P-8 y A.C.V-2, procédantes de la Câtedra III de Patologia Médica (Prof. Diaz Ru­
bio).
Caso W-3, del Departamento de Regulaciôn Humoral del Hospital Clinico de San Carlos 
(Dra. D’Ocôn).
Caso P-18, del Dr. M. Serrano Rios.
Caso P-21. del Dr. M. Aguirre Jaca.
Caso P-28, del Dr. A. Merchante Iglesias.
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A todos los Profesores y Doctores, que me han facilitado los protocolos de sus en­
fermos y sin los cuales habria sido imposible realizar este trabajo, quiero expresarles mi 
mâs sincero agradecimiento.
Seleccidn de los casos:
Se han recogido solamente aquellos protocolos en los que los enfermos no sôlo ha- 
bian sido minuciosamente estudiados desde el punto de vista clinico, analitico y radio- 
grâfico, sino que tenian también estudios anatomopatoiôgicos (por biopsia o por necrop- 
sia), que permitian asegurar el diagnôstico de su proceso.
Por ello hemos rechazado seis casos de Panarteritis nodosa, comprobada histolôgi- 
camente por ser incomplètes los datos cimicos y analiticos de sus respectives historias 
clinicas.
Cinco casos de probable Panarteritis nodosa se han eliminado por carecer de estu­
dio histolôgico o ser éste negative. Lo mismo ha ocurrido con un caso de posible Granu­
lomatosis de Wegener y con nueve de Purpura de Schôniein-Henoch que carecîan de es­
tudio histolôgico.
Sôlo hemos seleccionado algunos casos de angeitis cutâneas, aunque este tîpo de 
procesos no es infrecuente porque pensâmes que su estudio, con mâs conocimiento de 
causa, entra dentro del campe de la Dermatologia; por eso sôlo los hemos incluido aqui 
a tîtulo de ejemplo.
En cuanto a la angeitis del lupus eritematoso y a la de la fiebre reumàtica expone- 
mos una casuistica reducida pero, a nuestro juicio, bastante significative.
Los casos de Panarteritis nodosa se han dividido en très grupos (clàsica, visceral y 
cutis) a tenor de lo expuesto anteriormente en el Capitule “ Introducciôn y clasificaciôn” 
y hemos procedido del mismo modo al considérer la Granulomatosis de Wegener, con 
sus formas localizadas y la Angeitis de Churg-Strauss con sus variedades histolôgicas, 
granuiomatosa y difusa.
B) Métodos:
1.° Historié clinica: Se han recogido los datos de anamnesis y exploraciôn resehân- 
dolos por aparatos para poder analizarlos y comprobarlos con mayor facilidad; no obs­
tante, y para un mejor conocimiento de la evoluciôn del proceso en cada caso, se ha se- 
nalado la fecha del comienzo de la enfermedad y el primer sintoma.
2 °  Métodos analîticoS: -
a) Hemograma.— La determinaciôn de la hemoglobina se ha realizado habitualmen- 
te por el método de cianmetahemogiobina; el hematocrito con el micrométodo de Wintro-
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be; la cifra de hematies, leucocitos y plaquetas por contaje en câmara, segùn Neubauer; 
la velocidad de sedimentaciôn por el método de Westergren modificado y el examen Ire- 
matolôgico con tinciôn segùn el método de GIEMSA (30).
A partir de 1971 se ha utilizado el contaje con el aparato COULTER modelo “S” (31)
Hemos considerado que, para los varones, existia anémia cuando la cifra de hemo­
globina era inferior a 14 grs. por 100 y, para las hembras, cuando descendia por debajo 
de 12 grs. por 100.
Se catalogô como leucocitosis siempre que la cifra de leucocitos superô los 10.000 
por mm^ (o microlitro, que es mâs correcte) y como ieucopenia val ores leucocitarios infe- 
riores a 4.000.
Como eosinofilia se valorô la existencia de mâs de 250 eoâinôfilos por microlitro y 
como elevaciôn de la velocidad de sedimentaciôn, discreta de 15 a 30 mm por hora, mo- 
derada de 30 a 60 y marcada por encima de 60 mm/hora.
b) Funcién renal y anâlisis de orina, determlnaciéo de urea y adaramiento uréico.—
Se ha realizado por dos métodos diferentes, segùn los casos.
En la mayoria de los enfermos se ha utilizado el método clâsico de determinaciôn de 
urea por hipobromito, pero en las determinaciones realizadas en los ùltimos anos se ha 
utilizado un método de autoanalizador con ureasa, en el cual el NH^ que se produce tras 
el desdoblamiento de la urea segùn la reacclon:
/ N H ,  ^ O H
c =  o -I- 2H^0 ureasa C =  O -H 2NH,
^ N H ^  ^ O H
Se puede medir por diversas formas automatizadas o no (32).
Es preciso tener en cuenta que los valores obtenidos con el método de autoanaliza­
dor de ureasa corresponden al BUN (nitrôgeno ureico de la sangre) y que, por lo tanto, 
para hallar la equivalencia de las cifras asi obtenidas con las de urea por el método clâ-
60
sico hay que multiplicar los valores obtenidos con ureasa p o r   (2,14), donde 60 es
28
el peso molecular de la urea y 28 el de los âtomos de nitrôgeno que contiens la mo- 
lécula de urea.
Asi, si por el método de ureasa hemos obtenido una cifra de 19 mg. por 100, este 
valor équivale a 40,66 mg. por 100 por el método clâsico.
60
19 X  =  19 X 2,14 =  40,66.
28
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Creatinina en sangre y adaramiento de creatinina.— Las determinaciones se han he­
cho por el método de Jaffé, o una modificaciôn del mismo con automatizaciôn (32).
Aunque con réservas, por la existencia de variaciones en la excrecciôn de creati­
nina de unos sujetos a otros y de unas situaciones a otras (33), creemos que las de­
terminaciones de creatinina en sangre y del adaramiento de creatinina son las mâs ade- 
cuadas para la medida de la funcién renal por su sencillez y eficacia.
Hemos considerado como normales valores de urea plasmâtica no superiores a 
40 mg. por 100 por el método clâsico y no superiores a 20 mg. por 100 por el de urea­
sa. En cuanto a la creatinina en sangre, entre 0,6 y 1,2 mg. por 100.
Por lo que respecta al adaramiento ureico se ha considerado el 100 por 100 teôrico 
de funcién renal al adaramiento de 70 ml/minuto o superior en M. B. C. (es decir, con 
un volumen minuto superior a 2 ml.) y a un adaramiento de 53 ml/minuto o superior en
S. B. C.
Y el adaramiento de creatinina igual o superior a 120 ml/minuto se ha tomado como 
100 por 100 teôrico de funcién renal, para una superficie corporal de 1,73 m ,^ corrigien- 
do los datos obtenidos en relaciôn con las medidas corporales sobre todo en nihos.
Se ha catalogado de funcién rénal reducida a aquellos enfermos con cifras de urea 
de 40 a 80 mg. por 100 y /o  adaramiento ureico o de creatinina de un 25 por 100 a un 
75 por 100. Y se ha considerado funcién renal muy reducida cuando la urea era supe­
rior a 80 mg. por 100 y los aciaramientos de urea o creatinina inferiores al 25 por 100.
Anâllsis de orina:
Aparté de la determinaciôn de la densidad urinaria, considerando la isostenuria con- 
tinuada (densidad =  1010) como una alteraciôn importante de la funcién renal (que 
siempre ha ido paralela con unos aciaramientos de creatinina o urea notablemente re- 
ducidos) y del pH, nos ha interesado descartar sobre todo la existencia de proteinuria 
discreta (de 0,3 a 2 gr/l.) o Importante (superior a 2 gr/l.) como dato muy significativo y 
precoz de enfermedad renal, utilizando el método del âcido sulfosalicMico preferente- 
mente.
Se ha investigado la existencia de glucosuria de forma rutinaria y sobre todo en los 
enfermos que estaban sometidos a tratamiento con glucocorticoides para despistar pre- 
cozmente la apariciôn de una diabetes esteroidea.
Por ultimo, se han realizado exâmenes en fresco del sedimento urinario y recuento 
en câmara, bien segùn la técnica de Addis, con orina de doce horas, o segùn la de 
Hamburger, con orina de très horas.
Hemos considerado hematuria a una cifra de hematies en el sedimento superior a
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4 por campo y superior a 1.000 por volumen minuto o a 1.000.000 por dia, en el recuento en 
câmara.
En cuanto a la cifra de leucocitos en el sedimento urinario se han tomado como nor­
males valores inferiores a 5 por campo en el hombre y a 10 por campo en la mujer, y 
en câmara no deben contarse mâs de 1.000 por volumen minuto y a lo sumo 2.000.000 
por veinticuatro horas.
La existencia de cilindros hialinos (hasta 5.000 por dia) se ha considerado normal 
y como patologico la presencia de cilindros hialinos-granulosos, granulosos, hemâticos o 
céreos.
c) Estudio de las proteinas piasmâticas. —  Se ha realizado fundamentalmente por 
electroforesis, inicialmente en papel y en los enfermos que se han estudiado en los ùlti­
mos ocho anos se ha utilizado el acetate de celulosa que a su rapidez y mayor po­
der de separaciôn de las diferentes fracciones une el hecho de una mejor visualizacion.
En algunos casos se han estudiado las diversas inmunoglobulinas por inmunoelec- 
troforesis, bien en agar-gel o en acetate de celulosa.
Hemos considerado como normales los valores que se citan a continuaciôn (35);
Proteinas to ta le s ................................................................  De 6 a 8,3 gr/100 ml.
A lbùm ina..............................................................................  De 3.2 a 5,6 gr/100 ml.
Alfa-1 g lo b u lin a ..................................................................  De 0,1 a 0,4 gr/100 ml.
Alfa-2 globulina ..................................................................  De 0,4 a 1,2 gr/100 ml.
Beta-globulina.....................................................................  De 0,5 a 1,1 gr/100 ml.
Gamma-globulina................................................................  De 0,5 a 1,6 gr/100 ml.
Inmunoglobulinas: IgG   De 0,8 a 1,50 gr/100 ml.
IgA ..........................................  De 0,05 a 0,2 gr/100 ml.
Ig M .......................................... De 0,04 a 0,12 gr/100 ml.
Ig D .......................................... De 0,5 a 3 mg/100 ml.
d) Estudio del factor reumatoide.— Se ha realizado mediante el test de Waaler-Rose
(aglutinacion de hematies sensibilizados de carnero) y en ocasiones con el test de fija- 
cion de lâtex.
Hemos dado como positivos titulos de aglutinacion superiores al 1/32.
e) investlgaclôn del fenémeno L. E.—Se ha realizado normalmente segùn la técni­
ca de desfibrinaciôn y rotaciôn o con el método rotatorio de ZINKHAM y CONLEY (36). 
En los casos estudiados en los ùltimos anos se ha complementado este estudio con la in- 
vestigacion de anticuerpos antinucleares (37).
f) Serologla de lues.—Dado el hecho cierto de falsas positividades de la serologia
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de lues en algunos procesos de naturaleza o realizaciôn inmunolôgica se ha estudiado en 
algunos casos, mediante los test de Meinicke, Kahn y V. D. R. L.
g) Investigaciôn del antigeno Australia.— En los ùltimos anos a ralz de la publica- 
ciôn de algunos casos de Panarteritis nodosa en los que se comprobô una positividad 
del antigeno Australia (o HbAg) (38), se ha investigado la existencia de este antigeno en 
algunos casos de angeitis necrotizantes, por métodos de fijaciôn de complemento y téc- 
nicas de hemaglutinaciôn pasiva sobre todo (39).
3."" Métodos radiolégicos.— Habida cuenta de la frecuencia de lesiones pleuropul- 
monares (derrame pleural, condensaciones parenquimatosas, cavitaciôn, etc.), que pue­
den observarse en diverses tipos de angeitis necrotizantes (40), se ha realizado de for­
ma sistemàtica un estudio radiogrâfico de tôrax a todos los enfermos, con excepciôn de 
algunos que padecîan una angeitis exclusivamente cutânea, sin ninguna otra manifesta­
ciôn clinica.
Independientemente de este se han realizado radiografîas gastroduodenales, pie- 
lografias, colecistografias, etc., siempre que la anamnesis y la exploraciôn clinica hicie- 
ron sospechar la existencia de patologia orgânica a nivel de esas zonas.
Aunque es sabida la importancia de los estudios de opacificaciôn vascular (arterio- 
grafias, etc ), en determinadas circunstancias con el fin de visualizar la presencia de 
aneurismas (41), no contamos en nuestra casuistica con exâmenes de este tipo.
4.° Otros métodos de exâmenes ciimcos.— Siempre que ha existido hipOtensiôn o 
hipertensiôn arteriales, arritmia, disnea u opresiôn precordial, se ha realizado un electro- 
cardiograma.
Cuando ha habido datos clinicos de afectaciôn del Sistema Nervioso Central, se ha 
practicado un electroencefalograma.
Y si existian elementos de juicio que hiciesen sospechar una neuropatia periférica, 
se ha procurado hacer un electromiograma, aunque en situaciones muy claras y, en oca­
siones, por dificultades de orden técnico se ha prescindtdo de esta exploraciôn.
6." Métodos histotôgicos.—Todos los casos estudiados tienen estudio histolôgico que 
ha permitido asegurar el diagnôstico del proceso, como senalâbamos previamente al ha- 
blar de la selecciôn del material.
La mayoria de los exâmenes son biopsias, a veces mùltiples (describiremos las zo­
nas de toma de biopsia mâs adelante al detallar los resultados de cada grupo de en­
fermos). Pero en once casos (siete de P. A. N., uno de granulomatosis de Wegener, uno 
de enfermedad de Churg-Strauss y dos de lupus eritematoso) se realizaron sendas au­
topsias, lo que représenta un 16,17 por 100 del total y 73,33 por 100 de los que tene- 
mos constancia de su fallecimiento, que son quince enfermos.
Se han realizado diversos tipos de estudios histolôgicos. Para los exâmenes habi-
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tuales el material se incluyo en parafina; se realizaron cortes de seis micras y se hicie- 
ron tinciones de hematoxilinaeosina, P. A. S., tricromico de Masson con verde luz, van 
Gieson, estudio de fibras elasticas con la técnica de Gallego y en ocasiones con la de 
Weigert y en algunos casos técnicas de metacromasia, usualmente con azul de toluidina 
que tine el material fibrinoide de un color rojo discreto (42). También se han utilizado 
técnicas de Inmunofluorescencia (43) para lo cual se emplea material en fresco, se con­
gela en nitrôgeno liquido y se hacen cortes con el criostato. Se utilizan antisueros ani­
males anti-gamma globulina de la casa Hyland empleando los anti-lgC, anti-lgM, anti-lgA, 
anti-B^-C y anti-fibrinôgeno.
Por ultimo, en un caso de angeitis alérgica cutânea visceral se realizô estudio de 
nervio con microscopia electrônica, haciendo la fijaciôn en glutaraldehido al 3 por 100, 
la postfijaciôn en tetrôxido de osmio al 2 por 100, la tinciôn con acetato de uranio, la in- 
clusiôn en araldita, el montaje en rejillas previso cortes con el ultramicrotomo y el con­
traste con citrato de plomo de REYNOLDS (44). La observaciôn se realizô con micros- 
copio electrônico Zeiss EM-94.
6.° Métodos estadisticos.— Como forma de resu men de los datos obtenidos a par­
tir de los datos clinicos se han utilizado el câlculo de porcentajes como forma usual de 
trabajo.
No obstante y para cuantificar las propiedades de los diferentes grupos de procesos 
se han utilizado diversas técnicas estadi'sticas, tendantes a clarificar aûn mâs los ante- 
riores grupos.
Pruebas estadisticas usadas.—Como norma general hemos utilizado pruebas no pa- 
ramétricas (SIEGEL, 1956) (45), debido fundamentalmente a dos motivos;
1.— Porque las suposiciones en que se basan la mayoria de las pruebas de signifi-
caciôn paramétrica no son adecuadas para la naturaleza de nuestros datos.
2.— El preferir no hacer suposiciones previas ace rca de la distribuciôn de los ante-
riores datos y asi dar mayor generalidad a las conclusiones.
Para dar una mayor seguridad a las conclusiones siempre hemos utilizado en lo po­
sible dos pruebas de significaciôn de entre las très utilizadas en el présente trabajo, 
que son:
1.— Prueba de la probabilidad exacta de Fisher.
2.— Prueba de la para dos muestras independientes.
3.— Prueba de la mediana.
Prueba de la probabilidad exacta de Fisher.— Es una técnica no paramétrica descri­
ta por FISHER en 1934 (46) y que tiene su mâxima utilizaciôn cuando quieren ser com- 
probados dos grupos expérimentales independientes y en los cuales los datos se distri-
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buyen segùn presenten o no una propiedad. El procedimiento a realizar es en resu men 
el siguiente:
1.— Distrlbuir las frecuencias observadas de un atributo (vg., poseer o no anemia) 
en las dos muestras, en una tabla de 2 x  2:
A C
B D
En ella I y II presentan los grupos expérimentales. A es el numéro de personas que 
presentan el atributo, en el grupo I, y B es el numéro de las que no lo presentan en ese 
grupo. C y D poseen el mismo significado, pero para el grupo II. N es el numéro total de 
sujetos (N =  A +  B 4 - C - I - D ) .
2.— En el anterior cuadro se determinan los totales marginales (A +  B, C +  D, A + 
+  C, B +  D).
3.— Se détermina la posibilidad exacta de obtener el conjunto particular de frecuen­
cias que aparecen en el cuadro y que es:
P =
(A -F B) I (C -f D) ! (A -f C) ! (B -f- D) !
N ! A ! B ! C ! D !
Esto es, la probabilidad exacta de la ocurrencia observada se encuentra tomando la pro- 
porciôn del producto de los factoriales de los cuatro totales marginales y el producto de 
los factoriales de las frecuencias de las casillas multiplicado por el factorial de N.
4.— Decisiôn acerca de si se rechaza la hipôtesis que ambos grupos son idénticos y 
a qué nivel de significaciôn, el cual se obtiene para una prueba de rechazo de dos colas, 
multiplicando el valor obtenido de p por 2, obteniendo entonces el nivel de significaciôn. 
Nosotros hemos dado como valor para decidir que dos grupos son diferentes, niveles de 
significaciôn de p ^0,01.
La prueba de la para muestras independientes.— Esta prueba de significaciôn es- 
tadi'stica generalmente se usa cuando queremos poner a prueba que los dos grupos 
difieren con respecto a alguna caracteristica. Nosotros en el présente trabajo la hemos 
usado para datos dispuestos en una tabla de contingencia de 2 x  2 obtenida como en
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fa prueba anterior, pero usando la fôrmula:
N ([A D  — B C l — 4 ) “
(A +  B) (C +  D) (A +  C) (B +  D)
esta se distribuye con 1 grado de libertad y el valor obtenido se compara con el que nos 
da la tabla de la chi-cuadrada para 1 grado de libertad y siempre que la probabilidad 
obtenida sea mener que 0,01 rechazamos la hipôtesis de que ambos grupos son idén­
ticos.
Para nuestros casos los valores que deben ser obtenidos son para una p =  0,01 
una Ÿ  — 5,41, y para p =  0,05 una ^  2,71.
Prueba de la mediana.— Es un procedimiento para probar si dos distribuciones difie­
ren en su tendencia central. De una forma mâs concreta esta prueba nos informa acerca 
de la probabilidad de que dos grupos independientes (no necesariamente del mismo ta- 
mano) se hayan tomado de poblaciones con la misma mediana. La hipôtesis alterna pue­
de ser que la mediana de un poblaciôn es diferente de la de la otra (prueba de dos co­
las) o que la mediana de una poblaciôn es mâs alta que la de la otra (prueba de una 
cola).
Nosotros la hemos utilizado en el présente trabajo para diferenciar las distribuciones 
de las edades en que se presentan las diferentes angeitis.
En el método a seguir, se hace caso omiso a la forma de distribuciôn teôrica que si- 
guen nuestros datos. Lo primero a realizar es combiner todos los datos de los dos gru­
pos y calculer la mediana combinada de ambos. La mediana de un conjunto de datos 
es el valor central de la de esta distribuciôn obtenida después de colocar los datos or- 
denados desde el valor mayor al menor; vg., si tenemos 11 datos ordenados desde el ma­
yor al menor, la mediana séria el valor que ocupa la posiciôn 6, esto es, existen 5 ma­
yo res que él y 5 por debajo de él.
Una vez obtenida la mediana conjunta se construye un cuadrado 2 x 2 :
I II
A C
B D
Di Ra =  N
donde B y A son el numéro de valores del grupo I mayores y menores, respectivamente,
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que la mediana combinada. D y C son el numéro de valores que son may ores y menores, 
respectivamente, en el grupo II, que la mediana combinada. N =  n  ^ +  n  ^ siendo n  ^ =  nu­
méro de valores del grupo I y n  ^ =  numéro de valores del grupo II.
A y B bajo la hipôtesis nula de que los grupos I y II poseen la misma mediana se 
distribuyen segùn la distribuciôn hipergeométrica (MOOD, 1950) (47).
(A +  0) (B -h D)
A B
P (A. B) -----------------------------------
("i +  n j
A 4- B
Si tenemos que un numéro de casos n  ^ 4- n  ^ es mayor que 40, se usa la chi-cuadra- 
da corregida para continuidad:
N ([AD — BC] —
(A 4- B) {C +  D) (A +  0) (B 4- D)
Cuando n  ^ 4- n  ^ es mener que 20 se usa la prueba de probabilidad exacta de Fisher.
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R E S U L T A D O S
PANARTERITIS NODOSA
Edad: La mayor incidencia, dentro de nuestros 29 «enfermes, se encuentra entre los 
40 y 49 anos, con seis casos (20,60 % ). Cinco pacientes (17,24%) tenian de 10 a 19 
anos y otros tantes de 30 a 39. Memos observado cuatro casos entre les 20 y 29 anos 
y solo très (70,34 %) en cada una de las décadas a partir de los 50 anos (véase tabla I).
El enferme mâs joven ténia 14 ahos y el mayor 76.
La mediana ha side de 42 ahos (tabla III).
Sexo: Existe una diferencia apreciable a favor del sexe masculine, ya que 21 casos 
(72,41 %) son hombres y sôlo 8 (27,59 %) mujeres. Por tante la relaciôn hombre/mujer 
es de 2,62/1 (ver tabla I).
Distribuciôn por tlpos de P. A. N. y sexo: Considerando très variedades fondamen­
tales de panarteritis nodosa, Clâsica (con afecciôn cutanea y visceral); Visceral (sin le- 
siones cutaneas) y Cutis (sin lesiones viscérales), hemos visto que la mayor parte de 
los enfermes se incluyen dentro de la P. A. N. clâsica (el 62,07 % ), mientras que solo 
cuatro (el 13,79%) son formas cutaneas y los siete restantes pertenecen a la variedad 
Visceral.
En la forma clâsica la relaciôn varon/hembra es de 3,5/1; en la Visceral de 6/1 y 
sôlo en la P. A. N. Cutis se invierte la proporciôn que es de 1/3 (ver tabla II).
Tiempo de evotuciôn antes del diagnôstico: Nueve enfermes (31,03 % ), de los que 
cuatro pertenecian a la forma clâsica y cinco a la Visceral fueron diagnosticados en los 
cuatro primeros meses del proceso.
Siete casos (24,14 %) llevaban de cinco a nueve meses con la enfermedad en el 
memento del diagnôstico y en otros cuatro se llegô a este cuando habian pasado entre 
los diez y los catorce meses desde el comienzo de su sintomatologfa.
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TABLA I:
PANARTERITIS DONOSA 
DISTRIBUCION POR EDAD Y SEXO 
Numéro de enfermes
Edad (anos) Varones Hembras Total Porcentaje
10 a 19 3 2 5 17,24
20 a 29 2 2 4 13,79
30 a 39 4 1 5 17,24
40 a 49 5 1 6 20,69
50 a 59 3 — 3 10,34
60 a 69 1 2 3 10,34
70 a 79 3 — 3 10,34
Total.................. .......  21 ..... ........  8 ....... 29
Porcentaje ......
Il:
Tlpo
......  72,41 ..
Varones
27,59
Hembras Total Porcentaje
Clâsica 14 4 18 62,07
Visceral 6 1 7 24,14
Cutis 1 3 4 13,79
TABLA III:
n. 
casos
PANARTERITIS NODOSA 
N =  29 
MEDIANA =  42 ahos
10 19 29 39 49 59 69 79
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anos
En resumen: 20 pacientes (68,96%) se diagnosticaron en los primeros catorce me­
ses de evoluciôn de la panarteritis. Dos mâs llevaban entre veinte y veinticuatro meses 
enfermes al obtenerse el diagnôstico seguro,y por ultimo, en siete casos (24,14%) se 
comprobô la naturaleza del proceso después de haber pasado mâs de dos ahos desde 
que se iniciô éste (ver tabla IV).
Cuadro CKnlco:
a) Primer sbitoma: En nuestra casuîstica eJ cuadro clînico comenzô con fiebre o 
con lesiones cutâneas en la mayorfa de los casos. Diez pacientes (34,48 %) iniciaron 
su sintomatologîa con fiebre y otros diez con signes cutâneos; de estes ultimes le mâs 
frecuente ha side observar nôdulos subcutâneos (seis casos).
En cinco pacientes el primer si'ntoma consistiô en afectaciôn articular. En dos tan 
sôlo (6,89 %) la primera manifestaciôn fue una intensa repercusiôn general y, por ulti­
me, un enferme debutô con un cuadro de hemoptisis (tabla V).
Si'ntomas y signos por aparatos: En este apartado incluimos también los dates obte- 
nidos en las diversas exploraciones radiolôgicas, electrocardiogrâficas y electromiogrâ- 
ficas practicadas.
El sintoma mâs frecuente ha side la fiebre que la hemos observado en 24 pacientes 
(el 82,76 % ), de los que en 20 llegô a ser alta, por encima de 38,5° C, y en los cuatro 
restantes fue sôlo moderada. Sôlo cinco enfermes de P. A. N. cursaron sin fiebre, le que 
représenta el 17,24 por 100 del total.
La afectaciôn cutânea sigue a la fiebre en orden de frecuencia (72,41 % ). De los 
21 pacientes que presentaron lesiones de la piel, catorce cursaron con nôdulos subcutâ-
TABLA IV:
PANARTERITIS NODOSA
TIEMPO DE EVOLUCION ANTES DEL 
TIPOS CUNICOS
DIAGNOSTICO
Meses Clâsica Visceral Cutis Total Porcentaje
0 a 4 4 casos 5 casos —  casos 9 casos 31,03
5 a 9 5 " 1 1 7 " 24,14
10 a 14 4 " — — 4 " 13,79
Primeros 14 13 " 6 " 1 20 " 68,96
15 a 19 — — — — —
20 a 24 2 ” — — 2 ” 6,90
Mâs de 25 3 " 1 ” 3 " 7 " 24,14
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TABLA V:
P R I M E R  S I N T O M A  
Numéro de casos
F iebre ..................................................................... 10
Lesiones cutâneas.................................................  10
— Nôdulos subcutâneos ................................  (6)
— Livedo racemosa..........................................  (2)
— Pâpulas ........................................................  (1)
— Lesiones necrôticas....................................  (1)
Artropati'as...............................................    5
— Artritis............................................................  (3)
— Artralgias.......................................................  (2)
Repercusiôn general............................................ 2
Mononeuritis multiple...........................................  1
Hemoptisis............................................................. 1
Nota; Entre paréntesis, las cifras parciales de cada grupo.
neos, en très hubo livedo racemosa o reticular, y en otros tantos mâculas y lesiones ul- 
cerosas; sôlo en un caso aparecieron pâpulas, petequias o prurito y dos enfermos tuvie- 
ron en algün momento de su evoluciôn fenômeno de Raynaud.
En 17 casos (58,62 %) hubo repercusFôn general, acusada en once y moderada en 
los seis restantes.
Dieciséis enfermos tuvieron sintomatologîa neurolôgica y de elles quince cursaron 
con mononeuritis multiple.
En dos pacientes apareciô estupor mâs o menos acusado; une de los enfermos tuvo 
un ictus transitorio y otro un cuadro menîngeo, que inicialmente se catalogô como viral 
y luego se comprobô que la paciente tenîa una P. A. N.
También hemos observado con bastante frecuencia manifestaciones digestivas en 
los enfermos con panarteritis nodosa, ya que quince de nuestros pacientes, es decir el 
51,72 por 100 del total, presentaron sintomatologîa relacionada con este aparato.
— 48 —
Hemos separado los casos que cursaron con dolor abdominal inespecifico de aque- 
llos otros en que las molestias dolorosas estaban en relaciôn con un ulcus gastroduo­
denal.
En ocho pacientes hubo molestias dolorosas inespecificas, y en très, ulcus gastro- 
duadenal. Estes très enfermos fallecieron, a su vez, de sendas hemorragias digestivas.
Un solo caso cursô con signos de colecistitis, comprobàndose que el proceso es- 
taba inicialmente localizado en la vesicula biliar, si bien se generalizô con posterioridad.
En otro enferme apareciô ictericia.
Por ultime, seis pacientes mostraron hepatomegalia.
El aparato locomotor se ha visto afectado en nuestra casuîstica en la misma propor­
ciôn que el digestive.
Quince enfermos tuvieron sîntomas articulares, ocho en forma de poliartralgias, seis 
con poliartritis y en el caso restante sôlo hubo inflamaciôn de una articulaciôn.
En once enfermos (37,93 %) apreciamos afectaciôn cardiocirculatoria. De elles, siete 
(24,14%) cursaron con hipertensiôn arterial. En très, aparecieron signos de miocardiopa- 
tia difusa, con insuficiencia cardiaca en dos casos y episodios de taquicardia paroxistica 
en un enferme.
Dos pacientes fallecieron de fibrilaciôn ventricular y une de infarto de miocardio con 
shock cardiogénico.
Sôlo en ocho casos hemos comprobado sintomatologîa relacionada con el aparato 
urinario, le que équivale al 27,59 % de la totalidad de nuestros pacientes. En seis de elles 
surgieron edemas; en cuatro hubo oliguria, en très hematuria macroscôpica y en une po- 
laquiuria.
También ocho enfermos presentaron sintomas respiratorios. En seis de elles hubo dis- 
nea y en otro la disnea se acompahô de auténticas crisis de asma bronquial, le que hizo 
sospechar que padeciera una enfermedad de Churg-Strauss. Un paciente tuvo hemoptisis 
que, como ya dijimos anteriormente, fue ademâs el primer sintoma de la enfermedad.
En très pacientes surgieron imâgenes de condensaciones pulmonares en la radiogra- 
fîa de tôrax y en dos existiô también derrame pleural.
En seis pacientes (20,69%) hemos encontrado adenopatias o esplenomegalia. Cua­
tro de elles tenian adenopatias y très moderada esplenomegalia.
Por ultimo, en un enferme comprobamos la existencia de* epididimitis y otro cursô 
con impotencia coeundi, producida con toda verosimilitud por afectaciôn neurolôgica (ta­
bla VI).
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TABLA VI:
PANARTERITIS NODOSA
DATOS CLINICOS Y RADIOLOGICOS
Fiebre
— Alta
—  Moderada
Afectaciôn digestiva
— Dolor abdominal inepescif.
— Ulcus gastroduodenal
—  Hemorragia digestiva
—  Ictericia
—  Colecistitis
— Hepatomegalia
Afectaciôn cutânea
—  Nôdulos
— Livedo racemosa o retie.
— Mâculas
—  Ulcéras
— F. de Raynaud
—  Petequias
—  Pâpulas
—  Prurito
Afectaciôn de S. N.
— Mononeuritis multiple
— ACVA
— Estupor
— Meningismo
—  Mialgias
Afectaciôn circuiatcria
—  Hipertensiôn arterial
—  Miocardiopatîa difusa
— Insuficiencia cardiaca
—  Fibrilaciôn ventricular
— Taquicardia paroxistica
— Infarto de miocardio
Numéro de casos 
Numéro de casos
24
20
4
15 
8 
3 
3 
1 
1 
6
21
14 
3 
3 
3 
2 
1 
1 
1
16
15 
1 
2 
1 
3
11
7
3
2
2
1
1
Porcentaje
Porcentaje
82,76
68,97
13,79
51.72 
27,58
10.34
10.34
3.45
3.45 
20,69
72,41
48,26
10.34
10.34
10.34
6.90
3.45
3.45
3.45
55,17
51.72
3.45
6.90
3.45
10.34
37,93
24,14
10.34
6.90
6.90
3.45
3.45
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PANARTERITIS NODOSA
DATOS CLINICOS Y RADIOLOGICOS (continuaciôn)
Afectaciôn respiratcria
— Disnea
— Condensaciones pulmonares
— Derrame pleural
— Asma
— Hemoptisis
Numéro de casos 
8 
6 
3 
2 
1 
1
Porcentaje
27,59
20,69
10,34
6,90
3.45
3.45
Afectaciôn articular
—  Poliartralgias
— Poliartritis
— Monoartritis
15
8
6
1
51,75
27,59
20,69
3,45
Afectaciôn de A. urinario
— Edemas
— Oliguria
— Hematuria
— Polaquiuria
27,59
20,69
13,79
10,34
3,45
Afectaciôn de S. endocrino y gonadal
— Epididimitis
— Impotencia coeundi
6,90
3.45
3.45
Afectaciôn de bazo y ganglios llnfàticos
— Adenopatias
— Esplenomegalia 
Repercusiôn general
— Acusada
— Moderada
6
4
3
17
11
6
20.69 
13,79 
10,34 
58,62 
37,93
20.69
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TABLA VII:
PANARTERITIS NODOSA
DATOS ANALITICOS.—I
I.—Hematologla (hallazgos iniciales).
Anemia
Leucodtosis
Eosinofllla
Aumento de V. de S.
— Discreto
— Moderado
— Marcado
Numéro de casos 
13 
15 
9
4
9
12
Nota.—Anemia: En varones: Hb <  14 grs. por 100 (86% ).
En hembras: Hb <  12 grs. por 100 (80% ). 
Leucocitosis: Cifra de leucocitos superior a 10.000 mm^. 
Eosinofilia: Cifra de eosinofilos superior a 250 mm\ 
Aumento de V. de S.;
—  Discreto: superior a 15 mm/hora.
—  Moderado: superior a 30 mm/hora.
—  Marcado: superior a 60 mm/hora.
TABLA VIII:
PANARTERITIS NODOSA 
DATOS ANALITICOS.—II
II.— Funclôn renal y anàtlsls de orlna (hallazgos iniciales).
Numéro de casos
Funclôn renal: Normal
—  Reducida
— Muy reducida 
Orlna
—  Proteinuria
— Discreta
—  Importante
— Sedimento
—  Normal
— Hematuria
— Leucocituria
— Cilindruria
19
8
2
18
10
8
6
Porcentaje
44.88 
51,72
31.79
13.79 
31,03
41.88
Porcentaje
65,52
27,59
6,90
27,59
62,07
34,48
27,59
20,69
Nota.— Funciôn renal normal: Urea menor de 40 mg. por 100 y /o  Cor o Van Slyke nor­
males.
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Funciôn renal reducida: Urea de 40 a 80 mg. por 100 y /o  Cor o Van Slyke 25 a 
75 por 100.
Funciôn renal muy reducida: Urea superior a 80 mg. por 100 y /o  Cor o Van Slyke 
inferior a 25 por 100.
Proteinuria discreta: De 0,3 a 2 gr/l.
Proteinuria importante: Superior a 2 gr/l.
Datos analiticos.— Expresamos aqui los resultados de los anàlisis practicados en el 
primer ingreso de los enfermos, cuando se llegô al diagnôstico del proceso. Las varia- 
ciones mâs importantes que sobre los mismos observamos con posterioridad se recogen 
en el apartado donde se estudia la evoluciôn de los enfermos.
I.—Hematologia: Hemos encontrado anemia en trece pacientes (44,88 %) y leucoci­
tosis en quince (51,72 % ). La incidencia de eosinofilia ha sido algo inferior (31,79 %) 
ya que sôlo fue observada en nueve enfermos.
Sin embargo el incremento de la velocidad de sedimentaciôn ha sido el hallazgo he- 
matolôgico mâs frecuente. Un total de 25 casos lo presentaron (86,20%). De elles fue 
discreto en cuatro, moderado en nueve y marcado en doce pacientes (ver tabla VII).
II.— Funciôn renal y anàtlsls de orlna: En 19 enfermos la funciôn renal fue inicialmen­
te normal, y sôlo en 10 (34,48 %) estaba alterada a su ingreso. De estes ultimes, en dos 
estaba muy reducida y en los ocho restantes sôlo moderadamente disminuida.
Habia proteinuria en ocho pacientes (27,59 % ), pero en ninguno de elles era supe­
rior a 2 grs/l.
Dieciocho casos demostraron un sedimento urinario normal. En 10 hubo hematuria, 
lo que équivale al 34,48 % del total.
Ocho presentaron leucocituria (27,59 %) y sôlo seis cilindruria (ver tabla VIII).
III.— Protelnograma: Sôlo cinco de nuestros 29 enfermos mostraron un espectro elec- 
troforético encuadrable dentro de los valores de la normalidad, y en très pacientes no se 
realizô estudio de las protemas plasmâticas.
En los 21 restantes se encontraron diversas alteraciones. Diecisiete enfermos presen­
taron hipoalbuminemia. En siete casos apreciamos aumento de alfa-1-globulina y en siete 
pacientes estaban también elevadas las globulinas y gamma. En cinco se comprobô un 
incremento de beta-globulina y solamente en très se elevaron las alfa-2-globulinas {ver 
tabla IX).
IV.—Otros estudios anaüticos.— De los once enfermos que se investigô el test de 
Waaler-Rose sôlo obtuvimos valores positives en très de elles.
Se ha estudiado el fenômeno L. E. en 14 casos, siendo en todos negative. También 
han sido negatives los resultados de la serologia de lues en los siete enfermos a los que 
se practicô este anàlisis.
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Y en un caso tan sôlo se intentô comprobar la presencia de Antigeno Australia, ob- 
teniendo también un resultado negative.
TABLA IX:
PANARTERITIS NODOSA 
DATOS ANALITICOS.—Ill 
Protelnograma (hallazgos iniciales).
Normal
Anormal
— Hipoalbuminemia
—  Aumento de alfa-1 globulina
— Aumento de alfa-2 globulina
— Aumento de beta-globulina
—  Aumento de gamma-globulma
CASOS INVESTIGADOS: 26.
Numéro de casos 
5 
21 
17 
7 
3 
5 
7
Valores estimados como normales:
Protemas totales: de 6 a 8,3 grs. por 100. 
Albùmina: de 3,2 a 5,6 grs. por 100.
Alfa-1 globulina: de 0,1 a 0,4 grs. por 100. 
Alfa-2 globulina: de 0,4 a 1,2 grs. por 100. 
Beta-globulina: de 0,5 a 1,1 grs. por 100. 
Gamma-globulina: de 0,5 a 1,6 grs. por 100.
Porcentaje
19.23 
72,41 
65,38 
26,92' 
11,54
19.23 
26,92
TABLA IX-bis:
PANARTERITIS NODOSA 
DATOS ANALITICOS—IV 
Test de Waler-Rose
— Casos observados
— Casos positivos 
Fenômeno L. E.
— Casos observados
— Casos positivos 
Serologia de lues
— Casos investigados
— Casos positivos 
Antigeno Australia
— Casos investigados
— Casos positivos
11
3
14
0
7
0
1
0
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Anatomia patolôgica:
I.— Lugar del estudio histoiôgico: De nueve enfermos fallecidos se pudo obtener la 
necropsia en seis.
En cuanto a las biopsias, la obtenida con mayor frecuencia fue la de la piel (18 ca­
sos), seguida de la biopsia renal, realizada en nueve casos. Solo en très pacientes se 
hizo biopsia muscular y en uno de la arteria temporal. Por ultimo, en un enferme, ope- 
rado de colecistitis, el examen anatomopatolôgico de la vesicula dio lugar al diagnôstico 
de P. A. N.
Algunos pacientes hubieron de sufrir mas de una biopsia para llegar al diagnôstico 
o para comprobar su evoluciôn (tabla X).
Tiempo de evoluciôn de la enfermedad y estadîo histdôgicoc En la tabla XI se com- 
paran estes dos paramétrés, comprobàndose la falta de paralelismo entre ambos. Como 
se ve, los estudios obtenidos dentro de los très primeros meses de evoluciôn del proce­
so, muestran que la mayoria (cinco de ocho) se encontraban en estadiios III ô IV, mien­
tras que la mayor parte de los pacientes que llevaban ahos con su enfermedad mostra­
ron de preferencia estadios mâs précoces (sobre todo el estadio II).
TABLA X:
Lugar del estudio histolègico en 29 casos de P. A. N.
Piel ............................................................  18 casos.
R ihôn.........................................................  9 casos.
Au topsia ....................................................  6 casos.
Mùsculo esquelético ............................... 3 casos.
Arteria temporal   1 caso.
Vesicula b i l ia r   1 caso.
Nota.— En algunos casos, los estudios fueron multiples.
En total obtuvimos cinco exâmenes en el estadio I, uno en el l-ll, once en el II, dos
en el ll-lll, diez en el III y cinco en el IV.
Locaiizaciôn de ias iesiones: En diecisiete casos comprobamos afectaciôn de los 
vasos cutâneos. En trece enfermos se lesionaron los vasos de aparato digestivo a diver­
sos niveles y en otros trece los del rihôn y vias urinarias (once los propiamente renales, 
uno los ureterales y otro los vesicales). En très vimos alteraciones de los “vasa nervo­
rum” y en otros très' de los vasos musculares.
En très pacientes vimos lesiones vasculares del miocardio; en uno de las arterias 
coronarias y en otro de los “vasa vasorum” de la aorta.
En très enfermos se alteraron los vasos de las glândulas suprarrenales y en otros très
los del bazo, mientras que sôlo en uno vimos lesiones vasculares testiculares, prostâticas 
o uterinas.
Aparté de ello, comprobamos très ulcus gastroduodenales, un infarto de intestine del-
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TABLA XI:
PANARTERITIS NODOSA 
Tiempo de evoluciôn de ia enfermedad y estadio histoiôgico
Hasta 3 meses 
De 4 a 6 meses 
De 7 a 9 meses 
De 10 a 12 meses 
De 13 a 18 meses 
De 19 a 24 meses 
Mas de 25 meses
Est. I 
1 
3
Est. l-ll Est. Il 
2 
1 
1 
1
Est. Il l Est. Est. IV 
1 
1 
1 
1
TABLA XII:
AFECTACION HiSTOLOGICA EN 29 CASOS DE P. A. N.
Numéro de casos 
Numéro de casos
Piel
Vasos cutâneos 17
Porcentaje
Porcentaje
58,62
Ap. digestivo
Vasos (total)
Vasos esofâgicos 
Vasos gâstricos 
Ulcus gastroduodenal 
Vasos de I. delgado 
Infarto de I. delgado 
Arterias mesentéricas 
Vasos hepâticos 
Vasos de vesicula biliar 
Colecistitis 
Vasos pancreâticos
Riflôn y vias urinarias
Vasos (total)
Vasos reales 
Vasos ureterales 
Vasos de vejiga 
Infarto renal
Afectaciôn glomerular (total) 
Hialinizaciôn glomerular
13
2
3
3
3
13
11
1
1
2
6
3
44,82
6.90
10.34
10.34
10.34
3.45
3.45
3.45
3.45
3.45
6.90
44,82
37,93
3.45
3.45 
6,90
20,69
10,34
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Conjuntivaciôn periglomerular 2 6,90
Glomerulitis proliferativa 1 3,45
Glomerulitis membranosa 1 3,45
Sistema nervioso y muscular
Vasos (total) 6 20,69
Vasa nervorum 3 10,34
Vasos musculares 3 10,34
Infarto muscular 1 3,45
Inflamaciôn musc, intersticial 1 3,45
Degeneraciôn de fibras musculares 1 3,45
Corazôn y grandes vasos
Vasos (total) 5 17,24
Vasos musculares 3 10,34
Arterias coronarias 1 3,45
Infarto de miocardio 1 3,45
Vasa vasorum (aôrticos) 1 3,45
Glândulas endocrinas
Vasos de las SSRR 3 10,34
Organes génitales
Vasos prostâticos 1 3,45
Vasos testiculares 1 3,45
Vasos del utero 1 3,45
Vasos (total) 3 10,34
Bazo y ganglios llnfàticos
Vasos del bazo 3 10,34
Infarto de bazo 1 3,45
gado y un caso de colecistitis, dentro de la histologia del aparato digestivo.
A nivel renal, dos infartos del parénquima y en seis enfermos lesiones glomerulares 
(très con hialinizaciôn, dos con conjuntivaciôn periglomerular, una glomerulitis prolifera­
tiva y una glomerulitis membranosa).
También hemos visto sendos infartos de bazo, miocardio y mùsculo esquelético. En 
una ocasiôn habia inflamaciôn muscular intersticial y en otra degeneraciôn de las fibras 
musculares. (Todos estos datos se exponenen la tabla XII.)
Hay que sehalar que en uno de nuestros enfermos (caso P-24) coexistieron casi si- 
multâneamente lesiones cutâneas de lepra y de P. A. N. (comprobadas ambas histolôgi- 
camente).
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TABLA XIII:
RELACION CLINICO-HISTOLOGICA DE LA AFECTACION RENAL EN LA P. A. N.
Clinlca A. patolôgica
Caso 1.— Ligera proteinuria
Infartos renales
Afectaciôn vascular dominante
Escasa o nula repercusiôn glomerular
Caso 2.— Proteinuria
Insuficiencia renal acusada
Marcadas lesiones glomerulares Hialinizaciôn total 
Fibrosis intersticial Hialinizaciôn parcial 
Afectaciôn vascular intensa Conjuntivaciôn periglomerular
Caso 4.— Negativa
Algunos glomérulos hialinizados 
Afectaciôn vascular dominante 
Aumento del conjuntivo intersticial
Caso 6.— Insuficiencia renal marcada 
Microhematuria y cilindruria
Glomérulos poco alterados 
Intensa afectaciôn vascular 
Infiltraciôn inflamatoria intersticial
Caso 7.— Discreta proteinuria 
Insuficiencia renal
Afectaciôn vascular dominante 
Escasa afectaciôn glomerular
Caso 8.— Microhematuria Infarto renal reclente 
Afectaciôn vascular dominante
Caso 10.— M icrohematuria
Ligera insuficiencia renal
Membranes is glomerular con depôsitos PAS +  
Afectaciôn vascular difusa 
Infiltraciôn linfo-histiocitaria intersticial
Caso 12.— Negativa Afectaciôn vascular importante 
Glomérulos bien conservados
Caso 13.— Insuficiencia renal discreta 
Proteinuria, microhematuria 
Leucocituria y cilindruria
Proliferaciôn endocapilar glomerular 
Afectaciôn vascular parcelar residual
Caso 17.— Moderada insuficiencia renal 
Ligera proteinuria y cilindruria
Afectaciôn parcelar glomerular 40 %  anulados 
Afectaciôn vascular acusada 60 % conservados 
Proliferaciôn intersticial marcada
Caso 19.— Moderada insuficiencia renal 
Ligera proteinuria 
Microhematuria y leucocituria
Afectaciôn vascular acusada 
Nefropatfa intersticial 
Glomérulos poco afectos
Caso 20.— Insuficiencia renal marcada 
Proteinuria, microhematuria y 
cilindruria
Esclerosis glomerular por proliferaciôn conjuntivo-intersticial 
Afectaciôn vascular intensa
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Relaciôn clinico-histolôgica de la afectaciôn renal: Se expone en la tabla XIII. Este 
aspecto lo estudiaremos mâs detalladamente en el Capitule de Discusiôn y, para no repe- 
tir, teniendo en cuenta ademâs la claridad de la tabla no insistimos mâs sobre ello.
Evoluciôn y tratamiento: La evoluciôn cimica de nuestros 29 enfermos se detalla en 
la tabla XIV.
Tan sôlo queremos comentar aquî las causas de fallecimiento de los nueve enfermos 
que llevaron una evoluciôn fatal.
Très murieron a causa de un fallo cardiaco, dos por fibrilaciôn ventricular y uno por 
shock cardiogénico a causa de un probable infarto.
Otros très fallecieron por hemorragia digestiva, dos por hematemesis y uno por me- 
lenas; dos por insuficiencia renal y el restante por un accidente vascular cerebral (ta­
bla XIV bis).
Y, por ultimo, comentaremos los efectos del tratamiento esteroideo (tabla XV). De 
24 enfermos tratados fueron bastante eficaces en 17, es decir en mâs del 70 por 100 de 
los casos, obteniéndose una mejoria intensa y prolongada (quedando oligo o asintomâ- 
ticos durante muchos meses en mâs del 40 por 100 de los casos).
En cuatro casos, la terapéutica esteroidea fue poco eficaz, uno de elles porque al 
reducir la dosis de los mismos ténia un nuevo brote y en los otros très porque su em- 
pleo empeorô la funciôn renal.
Por ultimo, en très enfermos la respuesta al tratamiento fue total mente nula y debe- 
mos sehalar que uno de estos casos, portador de una P. A. N. cutis se vio beneficiado 
por el empleo de Fenil-butazona; este medicamento fue usado en otro enferme con P. A. N. 
cutis, obteniéndose también una excelente respuesta clinica.
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TABLA XlV-bis
PANARTERITIS NODOSA 
Causas de fallecimiento en la P. A. N.
Cardiaca
— Fibrilaciôn ventricular
— Shock cardiogénico (por probable infarto)
Numéro de casos 
3 
(2 )
( 1 )
Hemorragia digestiva
—  Hematemesis
—  Melena
3
(2 )
( 1 )
Insuficiencia rena#
Ictus
Total fallecidos 
Casos estudiados
1
9
29
TABLA XV;
PANARTERITIS NODOSA 
Efecto de los esteroides en la P. A. N.
Numéro de casos
Clâsica Visceral
Eficaces:
— Con mejoria intensa inicial 5
— Con mejoria intensa prolongada 6
— Con mejoria parcial 1
Cutis Total 
6
3 10
—  1
Forcent.
25
41,66
4,16
Poco eficaces:
— Por evolucionar en brotes 1
— Por empeoramiento de f. renal 3
4,16
12,5
Ineficaces:
— Por no controlar los sintomas
Total de casos tratados:
1
17 
- 63
12,5
ANGEITIS GRANULOMATOSA DE CHURG-STRAUSS
Distribuciôn por edad y sexo.— El enfermo mas joven era una mujer que tenia vein- 
tiûn ahos en el momento de su ingreso y hasta los treinta y cinco ahos sôlo observamos 
otro caso, de veintinueve.
Cuatro enfermos, tres varones y una hembra, se encontraban entre los treinta y cin­
co y los cincuenta ahos de edad, lo que représenta el 57,14 por ciento del total.
Y por encima de esta edad sôlo hemos visto un caso, el de un varôn de sesenta y 
tres ahos (ver tabla XVI).
La mediana ha sido de treinta y ocho ahos (ver tabla XVII).
Como de nuestros siete enfermos cinco eran hombres y dos mujeres, lo que da una 
razôn de 2,5 a favor de aquéllos.
Tiempo de evoiuclôn antes dei diagnôstico.— Dos enfermos llevaban menos de seis 
meses con su enfermedad cuando se estableciô el diagnôstico; otros tres se diagnosti­
caron entre siete y doce meses después del comienzo de su proceso y los dos restantes 
llevaban aho y medio y dos ahos, respectivamente, con sintomas de Churg-Strauss (ta­
bla XVIII).
Primer sintoma.— Seis de los siete enfermos, o sea el 85,71 por 100, debutaron con 
sintomatologîa respiratoria, cinco de ellos con asma y uno con hemoptisis. Uno sôlo de 
los pacientes mostrô, como primera manifestaciôn, un cuadro extrapulmonar, el de una 
mononeuritis multiple (tabla XIX).
Datos clinicos y radiolôgicos.— (Tabla XX.)
Cinco pacientes cursaron con fiebre (71,43 %) que fue elevada en tres y en los otros 
dos sôlo llegô a niveles moderados.
La totalidad de los enfermos presentaron sintomas respiratorios. De ellos en cinco 
hubo auténticas crisis asmâticas y en los otros dos disnea marcada, pero sin poder ob-
TABLA XVI:
ANGEITIS GRANULOMATOSA DE CHURG-STRAUSS 
DISTRIBUCION POR EDAD Y SEXO 
Numéro de enfermos
Edad (ahos) Varones Hembras Total Porcentg
Hasta 20 0 0 0 —
De 21 a 35 1 1 2 28,57
De 36 a 50 3 1 4 57,14
Mas de 1 0 1 14,29
Total 5 2 7 —
Porcentaje 71,45 28,57
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TABLA XVII:
N.o
Casos
ENFERMEDAD DE CHURG-STRAUSS
N =  7
MEDIANA =  38 ahos
10 19 29 39 49 59 69 anos
TABLA XVIII:
TIEMPO DE EVOLUCION ANTES DEL DIAGNOSTICO
Meses Numéro de casos Porcentaje
De 0 a 6 2 28,57
De 7 a 12 3 42,86
De 13 a 18 1 14,29
De 19 a 24 1 14,29
TABLA XIX:
ANGEITIS GRANULOMATOSA DE CHURG-STRAUSS 
Primer sintoma
Aparato respiratorio
— Asma
— Hemoptisis 
Total
Sistema nervioso
— Neuropatia periférica 
Total
Numéro de casos
5 
1
6 (85,71 %)
1
1 (14,29%)
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jetivar verdaderas crisis de broncoespasmo. Dos pacientes también mostraron durante su 
evoluciôn rinitis y otros tantos hemoptisis.
Y, desde el punto de vista radiolôgico, en tres enfermos pudimos comprobar la exis­
tencia de condensaciôn en tôrax.
Cinco pacientes tuvieron sintomatologîa digestiva; en cuatro era un dolor abdominal 
inspecîfico, en dos diarrea no hemorrâgica y en uno vômitos alimenticios y biliosos. La 
exploraciôn abdominal demostrô la existencia de hepatomegalia, regular, con discreto au­
mento de la consistencia de la viscera y sin existir evidencia de ser secundaria a una in­
suficiencia cardiaca derecha.
En seis casos aparecieron alteraciones neurolôgicas (85,71 % ); los seis presentaron 
mononeuritis multiple, que fue el sintoma con que debutô uno de ellos, y en uno surgiô 
también cefalea.
Vimos lesiones cutâneas en cuatro enfermos (57,14%) con purpura en tres; en un 
caso elementos maculosos, en otro papulosos y también en una ocasiôn lesiones pen- 
figoides junto con prurito intenso y purpura.
Tres enfermos mostraron afectaciôn del aparato urinario. Uno ténia un dolor sordo 
renoureteral producido por una hidronefrosis; en otro habia polaquiuria y el restante he­
maturia macroscôpica.
Dos pacientes mostraron signos electrocardiogrâficos de cardiopatia isquémica.
Otro tuvo episodios de poliartralgias y, por ultimo, en cuatro enfermos hubo sinto­
mas de repercusiôn general.
Dates analîticos:
I. Hematologia.—Observamos anemia en tres casos, lo que représenta el 42,86 por 
100 del total. En seis pacientes existia leucocitosis y en la totalidad habia eosinofilia. Tam­
bién en todos los casos la velocidad de sedimentaciôn se encontraba elevada, en cua­
tro de ellos de forma moderada y en tres estaba notablemente acelerada (tabla XXI).
Funclôn renal y anàlisis de orina.— En cinco casos (71,43 %) la funciôn renal se en- 
contrada dentro de limites normales. En uno estaba moderadamente alterada y en otro 
francamente reducida.
Por lo que se refiere al anàlisis de orina, apreciamos proteinuria en tres casos 
(42,86 %), hematuria y leucocituria en cinco pacientes y cilindruria en cuatro, siendo el 
sedimento normal sôlo en dos enfermos (ver tabla XXII).
Protelnograma.— En tres casos comprobamos hipoalbuminemia y en la misma propor­
ciôn hallamos hipergamma-globulinemia y aumento de las alfa-2-globulinas (tabla XXIII).
Unicamente en un paciente encontramos un espectro proteico normal.
En un enfermo se estudiaron las diversas fracciones de inmunoglobulinas por inmu-
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TABLA XX:
Fiebre
— Alta
— Moderada
ENFERMEDAD DE CHURG-STRAUSS 
DATOS CLINICOS Y RADIOLOGICOS
Numéro de casos 
5 
3 
2
Afectaciôn respiratoria
— Asma
— Disnea
— Rinitis
—  Hemoptisis
—  Condensaciones pulmonares
Afectaciôn cutânea
— Purpura
—  Maculas
— Pâpulas
— Lesiones penfigoides
— Prurito
Afectaciôn de S. N.
— Mononeuritis multiples
— Cefalea
Afectaciôn urinaria
— Dolor renoureteral
— Polaquiuria
— Hematuria
— Hidronefrosis
Afectaciôn de A. cardiovascuiar
— Isquemia miocârdica
Afectaciôn de A. locomotor
—  Poliartralgias
Repercusiôn general
Afectaciôn digestiva
— Dolor abdominal
— Hepatomegalia
— Diarrea
— Vômitos
Porcentaje
71.43
42.86
28.57
100
71.43
28.57
28.57
28.57
42.86
57.14
42.86
14.29
14.29
14.29
14.29
85.71
85.71
14.29
42.86
14.29
14.29
14.29
14.29
28.57
28.57
14.29
14.29
57.14
71.43
57.14
28.57
28.57
14.29
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noelectroforesis, observândose un aumento difuso de IgG, sin caractères de gammapatia 
monoclonal.
Otros anâlisis.— En dos pacientes se investigô el fenômeno L. E. con resultados ne­
gatives. Tamblén fue negative el test de Waaler-Rose realizado en otros dos enfermes y 
le mismo ocurriô con la serologîa de lues, estudiada en dos cases, y con el Antigeno Aus­
tralia en otro enferme.
También en una enferma se realizaron pruebas alérgicas a polvos de casa y lana que, 
del mismo modo, dieron resultado negative.
Datos anatomo-patolôgicos.— De dos cases que fallecieron solo se pudo conseguir 
la autopsia en une de elles. En otros cinco se realizô biopsia rénal; se hicieron très biop­
sies cutâneas, una de mûsculo y, en un case, el diagnôstico se obtuvo mediante la pieza 
operatoria de una zona estrechada de uréter que habia originado una hidronefrosis (ta­
bla XXIV).
TABLA XXI:
ANGEITIS GRANULOMATOSA DE CHURG - STRAUSS
I.— Hematologi'a.
Numéro de cases Porcentaje
Anemia 3 42,86
Leucocitosis 6 85,71
Eosinofilia 7 100
Aumento de V. S.
— Discrete — —
— Moderado 4 57,14
— Marcado 3 42,86
Nota.—Anemia: En varones, Hb inferior a 14 gr. per 100.
En hembras, Hb inferior a 12 gr. per 100.
Leucocitosis: Cifra de leucocitos superior a 10.000 mm\
Eosinofilia: Cifra de eosinôfilos superior a 250 mm®.
Aumento de V. de S.:
Discrete: Superior a 15 mm/hora.
Moderado: Superior a 30 mm/hora.
Marcado: Superior a 60 mm/hora.
68 —
TABLA XXII:
ANGEITIS GRANULOMATOSA DE CHURG - STRAUSS 
DATOS ANALITICOS
II.— Funciôn renal y anâlisis de orina.
Funclôn rénal Numéro de casos Porcentaje
Normal 5 71,43
Reducida 1 14,29
Muy reducida 1 14,29
Orina
— Proteinuria
—  Discrete 3 42,86
—  Importante — —
—  Sedimento
— Normal 2 28,57
— Hematuria 5 71,43
— Leucocituria 5 71,43
— Cilindruria 4 57,14
Notas:
Funciôn renal normal: Urea inferior a 40 mg. por 100 y/o  Ccr (o Van Slyke) normales. 
Funciôn renal reducida: Urea de 40 a 80 mg. por 100 y/o  Ccr (o Van Slyke) de 25 por 
100 a 75 por 100.
Funciôn renal muy reducida: Urea superior a 80 mg. por 100 y Ccr (o Van Slyke) infe­
rior al 25 por 100.
Proteinuria discrete: De 0,3 gr/l. a 2 gr/l.
Proteinuria importante: Superior a 2 gr/l.
TABLA XXIII:
ANGEITIS GRANULOMATOSA DE CHURG - STRAUSS 
DATOS ANAUTICOS
III.— Protelnograma. Numéro de casos Porcentaje
Normal 1 14,29
Hipoalbuminemia 3 42,86
Aumento de alfa-1-globulina 3 42,86
Aumento de gamma globuline 3 42,86
Valores estimados como normales:
Protemas totales: de 6 a 8,3 grs. por 100.
Albumine: de 3,2 a 5,6 grs. por 100.
Alfa-1-globulina: de 0,1 a 0,4 grs. por 100.
Alfa-2-globulina: de 0,4 a 1,2 grs. por 100.
Beta-globulina: de 0,5 a 1,1 grs. por 100.
Gamma globuline: de 0,5 a 1,6 grs. por 100.
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TABLA XXIV:
ANGEITIS GRANULOMATOSA DE CHURG - STRAUSS 
Lugar del estudio histolôgico
Autopsia   1 caso
Biopsia renal ................................................  5 casos
Biopsia cutànea.............................................. 3 casos
Uréter   1 caso
M ûsculo   1 caso
Nota: Algunos casos tienen estudios multiples.
La autopsia (caso C-S-2) demostrô la existencia de lesiones vasculares con necrosis 
fibrinoide en corazôn, pulmôn, bazo, intestine, rinôn y piel e infiltrados inflamatorias de 
predominio eosinôfilo que llegaban a former granulomes extravasculares en rinones, pul­
môn, corazôn e intestino. A nivel de la piel, ampolla en el limite dermo-epidérmico con 
hematfes y eosinôfilos. El 10 por 100 de los glomérulos mostraban anulaciôn de sus ca- 
pilares y semilunas conjuntivas.
En cuatro enfermes observâmes glomerulitis focal que cursô con clinica variable pero 
predominando la microhematuria, leucocituria, proteinuria, cilindruria y, sôlo en un caso, 
hubo insuficiencia renal (tabla XXV). Un paciente mostrô depôsitos de IgM en la pared de 
las arteries renales.
Las très biopsies de piel realizadas mostraron un infiltrado eosinôfilo difuso y lesio­
nes arteriolares y capilares, observândose en un caso depôsitos de IgM en la pared ca- 
pilar, en otro depôsito de IgA y en el dermis superficial IgG, IgA e IgM, en uno de los pa­
cientes.
La biopsia muscular realizada en el caso C-S-3 sôlo mostrô signos de atrofia de las 
fibras, secundaria a la neuropatia periférica que ténia el enferme.
Por ultimo la biopsia ureteral demostrô la existencia de una enfermedad de Churg- 
Strauss con un granuloma en el que, al lado de células de Langhans, existian abundan- 
tes eosinôfilos.
Cuatro enfermes fueron encuadrados desde el punto de vista histolôgico dentro de 
la variedad granulomatosa y très dentro de la forma difusa.
Evoluciôn.— Se expone en las tablas XXVI y XXVII y le mas destacable, a nuestro jui- 
cio, es que todos los enfermes fueron sometidos a tratamiento esteroideo, respondiendo
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TABLA XXV:
RELACION CLINICO-HISTOLOGICA DE LA AFECTACION RENAL EN LA ENFERMEDAD
DE CHURG-STRAUSS
Clfnka A. patolôgica
Caso 1.— Insuficiencia rénal 
Proteinuria 
Hematuria 
Leucocituria 
Cilindruria
Afectaciôn glomerular focal 
Afectaciôn arteriolar necrotizante 
Granulomas extravasculares 
Acusada reacciôn intersticial
Caso 2.— Negativa Granulomas extravasculares
Afectaciôn arterial necrotizante con infiltraciôn de predominio eosinôfilo 
Semilunas conjuntivas en el 10 por 100 de los glomérulos
Caso 3.— Indicios de proteinuria Afectaciôn focal glomerular variable 
Granulomas extravasculares periglomerulares
Caso 4.— Dolores reno-ureterales 
Hematuria 
Leucocituria 
Cilindruria
Parénquima renal normal
Granulomas extravasculares con eosinôfilos en zona de estrechez del 
uréter izquierdo que ocasionaba hidronefrosis
Caso 6.— Hematuria
Leucocituria 
Proteinuria discreta 
Cilindruria
Afectaciôn glomerular focal
Infiltraciôn intersticial difusa de predominio eosinôfilo 
Afectaciôn necrotizante vascular
Caso 7.— Microhematuria 
Leucocituria 
Indicios de proteinuria
Afectaciôn focal glomerular
muy bien todos los enfermos que tem'an una “forma difusa” de la enfermedad, mientras 
que en los portadores de la “ forma granulomatosa” sôlo hubo una mejoria clara en dos 
de elles; los otros dos fallecieron uno en el curso de dos meses en los que su oua- 
dro fue empeorando progresivamente y el otro al cabo de diez meses de comenzado el 
tratamiento esteroideo a causa de insuficiencia renal y tras haber obtenido una mejoria 
transitoria.
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TABLA XXVI:
E V O L U C I O N
Casos Tratamiento Mejoria Empeoramiento Falle-
cimiento
Forma
histolôgica
1 Esteroides
Tiempo Dit. datos Tiempo Ult. datos Causa
Inicial 10 m. Aumento pro- 
gresivo de la 
insuficiencia 
renal
Insuficien­
cia renal
Granu­
lomatosa
2 Este ro id es
2 m. Intensa reper- 
cusiôn general
Shock irre­
versible
Granu­
lomatosa
3 Esteroides
6 m. Analitica nor­
mal. Sôlo dis­
creta paràlisis 
en miembros 
inferiores
Granu­
lomatosa
4 Esteroides
2 a. Sôlo crisis 
de disnea 
ocasionales
Granu­
lomatosa
5 Esteroides 2 a. Asintomâtico Difusa
6 Esteroides 18 m. Asintomâtico Difusa
7 Esteroides 6 m. Asintomâtico Difusa
TABLA XXVII:
ANGEITIS GRANULOMATOSA DE CHURG-STRAUSS 
Efecto del tratamiento esteroideo
Casos tratados Eficaces Ineficaces 
Forma granulomatosa 4 2 (50%) 2 (50%)
Forma difusa 3 3 (100%) —
Total: 7 5 (71,43%) 2 (28,57%)
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GRANULOMATOSIS DE WEGENER
Memos estudiado tres enfermos, dos varones y una hembra. Los dos varones tenian 
la misma edad (veinticinco anos) y la mujer treinta (tabla XXVIII).
Dos de los casos llevaban un mes con el cuadro cllnico cuando fueron ingresados 
y se obtuvo el diagnôstico. El restante, un varôn de veinticinco anos, ten la una evoluciôn 
mas prolongada, ya que llevaba tres anos con sus slntomas (tabla XXIX).
El primer slntoma que exhibieron los enfermos (tabla XXX) fue diferente en los tres 
casos. Uno presentô lesiones cutâneas en cara; otro ulcéras en la mucosa oral y el res­
tante iniciô su enfermedad con la sinusitis purulenta y hemorrâgica.
Cuadro cllnico.— (Tabla XXXI).
Dos enfermos cursaron con fiebre alta y el caso restante que llevô una evoluciôn 
afebril era portador de una “forma localizada” del proceso.
Dos pacientes presentaron lesiones orales; en dos se observaron pâpulas, y sôlo en 
una ocasiôn vimos la apariciôn de hemorragias cutâneas, ulceraciones, fenômeno de 
Reynaud e infiltraciôn del tejido celular subcutâneo.
Dentro de las manifestaciones respiratorias en dos pacientes hubo hemoptisis; am- 
bos presentaron también imâgenes de condensaciones pulmonares multiples en la plaça 
de tôrax y uno de ellos, ademâs, derrame pleural. Uno cursô con epistaxis y faringitis; 
otro con sinusitis purulenta y hemorragia.
Los dos pacientes con sintomatologia pulmonar presentaron también hematuria y uno 
de ellos, oligo-anuria y edemas. También los dos tenian hepatomegalia y acusada reper- 
cusiôn general. En uno habla esplenomegalia, mientras que el otro paciente exhibiô una 
mononeuritis multiple.
Datos analîticos
I. Hematdogia.— (Tabla XXXII).
El paciente, que tenla una “forma localizada" de granulomatosis de Wegener (lesio­
nes en cara y manos e infiltraciôn del tejido celular subcutâneo del cuello), sôlo mostrô 
una elevaciôn de la velocidad de sedimentaciôn moderada sin otras alteraciones en el 
hemograma.
II. Funciôn renal y anâlisis de orina.— (Tabla XXXIIII).
También era total mente normal el anâlisis elemental de orina y la cifra de urea en 
sangre del enferme portador de la “forma localizada", mientras que existia una retenciôn 
ureica muy importante en los otros dos casos, con notable reducciôn de la funciôn re­
nal. En los dos casos habia hematuria y proteinuria (marcada en uno de ellos); un en­
ferme presentô cilindruria y leucocituria.
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TABLA XXVIII:
GRANULOMATOSIS DE WEGENER
Edad Numéro de casos
Varones: 25 anos 2
Hembras: 30 anos 1
Total: 3
TABLA XXIX:
TIEMPO DE EVOLUCION ANTES DEL DIAGNOSTICO
1 mes 2 casos
3 anos 1 caso
TABLA XXX:
PRIMER SINTOMA
Lesiones cutâneas en cara 1 caso
Lesiones en mucosa oral 1 caso
Sinusitis purulenta y hemorrâgica 1 caso
Otros anâlisis.— Los tres pacientes cursaron con hipoalbuminemia en mayor o menor 
grado. En dos de ellos existiô hipergammaglobulinemia moderada; en un enferme hubo 
aumento de alfa-2 y en otro de beta-globulinas.
Anatomia patolôgica, evoluciôn y tratamiento.— El enferme con forma localizada del 
proceso que nos ocupa tenia ulcéras en cara, orejas y manos, cuya biopsia demostrô la 
existencia de arteritis necrotizante y de granulomas perivasculares.
Y en los dos pacientes con “variedad difusa” el diagnôstico histolôgico se realizô 
merced a sendas biopsias renales, completândose en uno de ellos con la necropsia.
En uno habia una anulaciôn casi total de los glomérulos y una infiltraciôn intersti­
cial difusa inflamatoria junto con arteritis necrotizante.
En el otro se vieron granulomas extravasculares y arteritis en fase inicial; en este caso 
también se confirmé la existencia de arteritis en una biopsia posterior de piel.
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TABLA XXXI;
GRANULOMATOSIS DE WEGENER
Numéro de casos
Fiebre
— Alta 2
Aparato respiratorio
— Epistaxis 1
—  Faringitis 1
— Sinusitis 1
—  Hemoptisis 2
—  Condensaciones pulmonares 2
—  Derrame pleural 1
Lesiones muc»cutaneas
—  Ulceraciones en mucosa oral 2
—  Pâpulas 2
—  Purpura o hemorragias
cutâneas 1
—  Ulcéras 1
—  Sîndrome de Raynaud 1
— Infiltraciôn subcutânea 1
Aparato urinario
— Hematuria 2
— Oligo-anuria 1
— Edemas 1
Sistema nervloso
— Mononeuritis multiple 1
Aparato cardiovascular
—  Taquicardia 1
Aparato digestivo
—  Hepatomegalia 2
Bazo y gangllos llnfàtlcos
—  Esplenomegalia 1
Repercusiôn general
—  Acusada 2
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TABLA XXXII:
-Hematologi'a.
DATOS ANALITICOS
Anemia
Leucocitosis
Eosinôfilos
Aumento de la V. de S.
— Discreto
— Moderado
— Marcado
Numéro de casos 
2 
2 
1
0
1
2
TABLA XXXIII:
GRANULOMATOSIS DE WEGENER 
DATOS ANALITICOS
.— Funclôn renal y alteraciones en la orina.
Funclôn renal
Normal
Muy reducida 
Orina
Proteinuria
— Discreta
— Importante
Sedimento
— Normal
— Hematuria
— Leucocituria
— Cilindruria
11.— Protelnograma
Casos observados 
Hipoalbuminemia 
Aumento de alfa-2-globulina 
Aumento de beta-globulina 
Aumento de gamma-globulina
Numéro de casos
1
2
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TABLA XXXIV;
E V O L U C I O N
Casos
Forma
cimica Sintomatologia A. patolôgica Tratamiento Evoluciôn
1 Localizada
Lesiones cutâneas: 
Cara, orejas, Ray­
naud, manos. 
Inflamaciôn en cara 
lateral del cuello
Arteritis necrotizan­
te -F Granulomas 
perivasculares 
(biopsia de cara 
y manos)
Esteroides
Mejoria Intensa; se 
desconoce la 
evoluciôn posterior
2 Difusa
Lesiones orales. 
Sinusitis. 
Hemoptisis. 
Edemas.
Orinas hematùricas
(Biopsia rénal.)
Anulaciôn glomeru­
lar casi total. 
Arteritis necro­
tizante,
Infiltraciôn inters­
ticial difusa sin 
llegar a formar au- 
ténticos granulomas
Sintomâtico Fallecimiento
3 Difusa
Lesiones orales 
y faringeas. 
Epistaxis.
Lesiones papulo- 
hemorrâgicas en 
cara y tôrax. 
Hemoptisis. 
Hematuria y oligo- 
anuria
(Biopsia renal.)
Granulomas extra­
vasculares.
Arteritis en fase 
inicial.
(Biopsia cutânea.) 
Arteritis necro­
tizante.
En la autopsia, 
a nivel pulmonar, 
granulomas necro­
tizantes en fase 
reparativa
Esteroides
+
Hemodiâlisis
-F
Transfusiones 
de sangre
Mejoria Inicial; 
a los seis meses de 
su ingreso, hepatitis 
postransfusional 
(AgAu-F ), que cede. 
Fallecimiento 
por candidiasis 
generalizada
El primer caso (forma localizada) fue tratado con esteroides, mejorando râpidamente 
todo su cuadro y dàndosele de alta pràcticamente asintomâtico.
Uno de los dos casos que tenia una “forma difusa” fue sometido a tratamiento sinto- 
mâtico, falleciendo en breve espacio de tiempo.
El restante fue sometido a transfusiones y hemodiâlisis, con lo que se contrôlé su 
cifra de urea y el desequilibrio electrolitico secundario y, luego, recibiô esteroides a do- 
sis elevadas. Mejorô râpidamente, pero hubo de continuer con hemodiâlisis repetidas, de- 
sarrollando a los seis meses de su ingreso una hepatitis agudâ (Ag Au positiva) que cediô 
en unas semanas y, posteriormente, tuvo una candidiasis generalizada, de la que falleciô 
(tabla XXXIV).
En la necropsia se confirmaron las lesiones ya objetivadas en las biopsias previas 
y pudieron comprobarse también alteraciones pulmonares correspondientes a granulomas 
necrotizantes en fase reparativa.
— 77
ANGEITIS ALERGICAS
Memos estudiado un total de 25 casos (ver tabla XXXV). De ellos, cinco tem'an sola- 
mente smtomas cutàneos y 20 cutâneos y viscérales; entre éstos, 16 exhibieron un cuadro 
cllnico encuadrable dentro del sîndrome de Schôniein-Henoch.
TABLA XXXV:
ANGEITIS ALERGICAS
Afectaciôn Numéro de casos
Cutànea 5
Cutàneo-visceral:
Schôniein-Henoch 16
Otros tipos 4
Total: 25
Causa desencadenante.— De los cinco pacientes que cursaron con angeitis cutâneas 
pu ras, la infecciôn bacteriana fue en dos casos el agente etiolôgico, con toda verosimili- 
tud, aunque no podemos asegurarlo total mente. En uno de estos pacientes los b rotes 
coincidian con infecciones respiratorias y las pruebas alérgicas demostraron intensa po- 
sitividad a B. de Pfeiffer y a Friediânder y màs moderada trente a neumococo, enterococo 
y colibacilos; en el otro enferma apareciô el cuadro cllnico en relaciôn con una sinusitis 
y las pruebas alérgicas también fueron muy positvas a B. Friediânder y Pfeiffer. Ninguno 
de estos dos enfermos tenian sensibilizaciôn alguna a antibiôticos y, ademâs, el trata­
miento con ellos resolviô el cuadro en ambos casos.
Los otros tres enfermos tuvieron una etiologla medicamentosa, concretamente, sensi­
bilizaciôn a penicilina, aminofilina y tolbutamida, respectivamente.
Los casos de purpura de Schôniein-Henoch se encontraban en relaciôn con una infec­
ciôn faringo-amigdalar (probablemente estreptocôcica) en 13 ocasiones y de los tres res­
tantes uno era por sensibilizaciôn a estreptomicina, otro a la aspirina y en el ultimo no 
habla datos suficientes para relacionarlo con ningùn agente causal.
Los cuatro pacientes que completan nuestra serie de angeitis cutâneo-visceral esta-
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ban en relaciôn con sensibilizaciôn a penicilina en tres de ellos y a ajenjo en un enferme 
(tabla XXXVI).
TABLA XXXVI:
CAUSA DESENCADENANTE
Cutâneas Numéro (
Infecciôn bacteriana 2
Penicilina 1
Aminofilina 1
Tolbutamida 1
Cutâneo-viscerales
A) Schôniein-Henoch
— Infecciôn faringo-amigdalar 13
— Estreptomicina 1
— Ac. acetil-salicilico 1
— No filiada 1
B) Otros tipos
— Penicilina 3
— Ajenjo 1
Sintomatologia de las angeitis cutâneas.— En dos pacientes surgiô un cuadro purpü- 
rico con lesiones confluentes que evolucionaron a pâpulas y llegaron a formar vesiculas. 
Otros dos presentaron mâculas, uno de ellos con necrosis central y el otro con induraciôn 
subcutânea.
Por ultimo un enferme exhibiô lesiones en piernas y musios (tabla XXXVII).
TABLA XXXVII:
SINTOMATOLOGIA EN ANGEITIS CUTANEAS
Numéro de casos 
Purpura con formaciôn de vesiculas 2
Mâculas con necrosis central 1
Mâculas con induraciôn subcutânea 1
Pâpulas 1
Total: 5
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Datos de laboratorio y Anatomia Patolôgica.— Dos enfermos mostraron eosinofilia va- 
lorable mientras que en los tres restantes no existia este dato. Un paciente tuvo anemia 
y velocidad de sedimentaciôn elevada.
Tanto la funciôn renal, medida por la determinaciôn de urea en sangre, como el anâ­
lisis elemental de orina fue normal en los cinco casos estudiados.
En cuanto a la imagen histolôgica obtenida, como es lôgico, por biopsia cutânea en 
cuatro pacientes habia signos de angeitis con necrosis fibrinoide y con fenômenos de 
leucocitoclasia en el restante. También cuatro tenian un infiltrado inflamatorio difuso de 
la pared vascular y en uno las células inflamatorias llegaron a formar un auténtico gra­
nuloma parietal. La estirpe celular era fundamentalmente aguda, de neutrôfilos, y, en me­
nor proporciôn, de eosinôfilos.
Los resultados se resumen en la tabla XXXVIII.
TABLA XXXVIII;
ANGEITIS CUTANEAS 
DATOS DE LABORATORIO
I.— HEMOGRAMA Numéro de casos
Anemia 1
Eosinofilia 2
Aumento de V. S. 1
Total: 5
IL— FUNCION RENAL
Urea normal 5
Orina normal 5
Total: 5
III.—ANATOMIA PATOLOGICA
Necrosis fibrinoide 4
Leucocitoclasia 1
Infiltrado inflamatorio vascular:
Difuso 4
Granulomatoso 1
Total: 5
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Evoluciôn y tratamiento de ias angeitis cutâneas.
TABLA XXXIX:
ANGEITIS CUTANEAS 
EVOLUCION Y TRATAMIENTO
Numéro de casos 
Curaclôn total 5
Tratamiento
Eliminaciôn de la causa des­
encadenante 3
Esteroides 1
Banos de sulfato de cobre 1
Total: 5
Los cinco enfermos llegaron a la curaciôn total de su proceso.
En tres de ellos fue suficiente con la eliminaciôn del agente etiolôgico. Un enfermo 
fue tratado ademâs con bahos de sulfato de cobre y el restante recibiô tratamiento ge­
neral con esteroides.
Sintomatologia de ias angeitis cutâneo-viscerales.— Dejando aparté los enfermos con 
purpura de Schôniein-Henoch, que expondremos mâs adelante, estudiaremos ahora los 
resultados de los cuatro casos restantes.
Tan sôlo en uno de los pacientes hubo elevaciôn térmica que no llegô a sobrepasar 
los 38" G de temperature.
En dos casos aparecieron lesiones eritemato-ampollosas, uno de los cuales cursô 
también con livedo reticular y necrosis de los dedos de ambas manos. Un enfermo pre­
sentô un edema angioneurôtico y en el restante hubo equimosis generalizadas
Un enfermo cursô con hepatomegalia y en otro apareciô una hemorragia digestiva 
en forma de melena.
Un enfermo cursô con neuropatia periférica. También en una ocasiôn hubo hema­
turia macroscôpica.
A nivel del aparato circulatorio sôlo un paciente tuvo hipertensiôn y en otros dos 
habia insuficiencia vascular periférica con ciaudicaciôn intermitente en uno de ellos y ne­
crosis de los dedos de las manos (ya resenado) en otro.
Una enferma presentô esplenomegalia y adenopatias y también tuvo epistaxis y una 
hemorragia vaginal.
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Por ultimo, en dos casos hubo sintomas de inflamaciôn articular (tabla XL)
TABLA XL:
SINTOMATOLOGIA EN LAS ANGEITIS 
CUTANEO-VISCERALES
Numéro de casos
Febricula
Lesiones cutâneas
— Lesiones eritemato - ampo- 
llosas
— Equimosis
—  Livedo reticular
— Edema angioneurôtico
Aparato digestivo
— Hepatomegalia
— Melena
Sistema nervioso
— Mononeuritis multiple 
Aparato urinario
— Hematuria 
Aparato circulatorio
— Hipertensiôn arterial
— Ciaudicaciôn intermitente
Bazo y ganglios linfâticos
— Esplenomegalia
— Adenopatias
Otros sintomas
— Epistaxis
— Hemorragia vaginal
Aparato locomotor
—  Artritis
— Dedos necrosados
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Datos de laboratorio.
TABLA XLI:
ANGEITIS CUTANEO-VISCERALES 
DATOS DE LABORATORIO
Numéro de casos
L— HEMATOLOGIA
Anemia 2
Leucocitosis 2
Eosinofilia 2
Aumento de V. S.
— Moderado 3
— Marcado 1
Total: 4
II.— FUNCION RENAL
Normal 3
Muy reducida 1
Orina
Proteinuria importante 1
Sedimento normal 3
Hematuria 1
Leucocituria 1
Total: 4
En dos pacientes apareciô anemia, y en otros tantos, leucocitosis y eosinofilia.
Los cuatro mostraron elevaciôn de la velocidad de sedimentaciôn, moderada en tres 
y marcada en un enfermo.
La funciôn renal y el anâlisis de orina fue normal en très pacientes. En el otro habia 
reducciôn notable de la funciôn renal con proteinuria, hematuria y leucocituria en el anâ­
lisis elemental de orina. En los cuatro enfermos hubo hipoalbuminemia, en uno hiperbe- 
taglobulinemia y en tres hipergammaglobulinemia (tabla XLI bis).
Anatom'a Patolôgica.— En un caso, el que cursô con hipertensiôn y sintomatologia 
urinaria, se realizô el estudio por biopsias renales en las que se apreciaron lesiones ar- 
teriales y arteriolares necrotizantes que en estudios de inmunofluorescencia mostraron de­
pôsitos de IgM e IgA en su pared, los primeros de forma homogénea, focal y subendo- 
telial y los de IgA de forma granular; también el C’3 se depositô en la intima vascular.
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Algunos glomérulos estaban esclerosados y en el resto habia lesiones focales e infil­
traciôn inflamatoria.
En el caso ACV-2 se estudiô la piel, el mûsculo y el nervio. A nivel vascular existian 
lesiones activas con necrosis fibrinoide sobre todo en las arteriolas. Las fibras muscula- 
res estaban atrôficas y habia infiltraciôn linfocitaria intersticial. Por ûltimo, en el nervio, 
estudiado al microscôpico electrônico, se vieron fenômenos de desmielinizaciôn con con- 
servaciôn de los axones y de las células de Schwann.
El caso ACV-4 mostrô, en los dedos necrosados que se amputaron, endarteritis con 
trombosis en los vasos de mediano y pequefio calibre con algunos depôsitos fibrinoides 
e infiltraciôn inflamatoria de la pared y también perivascular.
Por ûltimo en el caso ACV-3, que précisé amputaciôn de miembros inferiores, revelô 
esclerosis en la pared vascular con infiltraciôn inflamatoria de la misma y endarteritis 
con trombosis.
TABLA XLII:
A N A T O M I A  P A T O L O G I C A
Caso ACV-1
(Biopsias renales)
Arteritis y arteriolitis necrotizante.
Afectaciôn glomerular con esclerosis de algunos y lesiones 
focales e infiltraciôn inflamatoria del ovillo en el resto. 
Depôsitos focales homogéneos de IgM, subendoteliales. 
Depôsitos granulares de IgA en la pared arteriolar. 
Depôsitos difusos de C ’3 mâs acusado en la intima vascular.
Caso ACV-2
(Biopsias de piel, mûsculo y nervio)
—  Necrosis fibrinoide arterial y arteriolar e infiltrado de neutrô­
filos, linfocitos y eosinôfilos, con fenômenos de leucocito­
clasia.
—  Infiltraciôn linfocitaria intersticial.
—  Desmielinizaciôn con conservaciôn de axones y células de 
Schwann.
Caso ACV-3
(Miembros inferiores)
Endarteritis con trombosis.
Infiltraciôn leucocitaria de la pared vascular. 
Esclerosis de las paredes arteriales. 
Ausencia de necrosis fibrinoide.
Caso ACV-4
(Dedos necrosados)
Infiltraciôn inflamatoria vascular y perivascular. 
Depôsitos fibrinoides ocasionales en la pared vascular. 
Endarteritis con trombosis.
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TABLA XLI bis:
ANGEITIS CUTANEO-VISCERALES
DATOS DE LABORATORIO
Numéro c
III.— PROTEINOGRAMA
Hipoalbuminemia 4
Hiperbetaglobulinemia 1
Hipergammaglobulinemia 3
Total: 4
Evoluciôn y tratamiento.— El caso ACV-1 que, por tener insuficiencia rénal e hiper­
tensiôn, fue tratado con hipotensores y anabolizantes normalizândose las tensiones arte­
riales y mejorando la funciôn renal quedando asintomâtico.
Los otros tres enfermos recibieron corticosteroides, con los que la enferma ACV-2 estâ 
asintomâtica, salvo una ligera atrofia muscular en miembros inferiores y los otros dos 
casos quedaron también asintomâticos, si bien, por presenter fenômenos de necrosis en 
extremidades, hubieron de sufrir amputaciôn, en un caso de miembros inferiores y en otro 
de varies dedos de ambas manos (tabla XLIII).
TABLA XLIII:
ANGEITIS CUTANEO-VISCERALES 
EVOLUCION Y TRATAMIENTO
Caso ACV -1 Eliminaciôn de la causa.
Hipotensores.
Anabolizantes
A los 6 meses
Recuperaciôn de la funciôn 
rénal.
Disminuciôn de la proteinu­
ria, hematuria y leucocituria. 
Normalizaciôn de la presiôn 
arterial
A los 3 y 4 afios
Asintomâtico
Caso ACV - 2 Corticosteroides. A los 2 meses
Asintomâtica, s a l v o  l i g e r a  
atrofia muscular en miembros 
inferiores
Caso ACV - 3 Corticosteroides 
inferiores
Simpatectomia lumbar y lue­
go amputaciôn de miembros
A los 13 afios
Asintomâtica
Caso ACV - 4 Corticosteroides.
Vasodilatadores; luego ampu­
taciôn de los dedos necro­
sados
A los 10 afios
Asintomâtica
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PURPURA DE SCHONLEIN-HENOCH
Distribuciôn por edad y sexo.— Hemos observado cinco casos (31,25 %) en los cinco 
primeros anos de la vida, dos varones y tres hembras.
Entre los seis y los quince anos vimos cuatro enfermos (25 % ), dos hombres y dos 
mujeres. De los dieciséis a los treinta tuvimos otros cinco casos, también con predomi­
nio femenino de 3-2, y por encima de los treinta anos sôlo aparecieron dos pacientes, 
ambos varones.
En conjunto, de nuestros dieciséis casos ocho eran de varones y ocho hembras (ta­
bla XLIV).
TABLA XLIV:
PURPURA DE SCHONLEIN-HENOCH
DISTRIBUCION POR EDAD Y SEXO
Anos Varones Hembras Total Porcentaje
Hasta 5 2 3 5 31,25
De 6 a 15 2 2 4 25
De 16 a 30 2 3 5 31,25
Mâs de 30 2 — 2 12,50
TOTAL: 8 8 16
Porcentaje: 50 50
La mediana fue de trece anos (tabla XLV) con edades extremas de tres y cincuenta 
y cuatro anos.
Datos dînlcos.— Tres pacientes cursaron con fiebre (18,75 %) y cinco (31,25 %) con 
febricula, que no llegô a los 38° 0.
La totalidad presentaron lesiones cutâneas que fueron de purpura tipica en diez oca­
siones. En cinco, aparecieron elementos maculares y en tres, mâculo-pâpulas. Por fin, en 
una sola ocasiôn surgieron equimosis ampollosas y lesiones necrôticas.
En doce pacientes comprobamos sintomas digestivos. Los doce presentaron dolor 
abdominal y en seis hubo melena. Uno cursô con vômitos alimenticios y otro con hema- 
temesis.
En nueve casos (56,25 %) aparecieron manifestaciones de aparato locomotor, en 
forma de poliartralgias en siete de ellos y de artritis en dos.
La mitad de los enfermos tuvieron sintomatologia urinaria; de ellos, vimos hematuria 
en siete casos y edemas en otros tantos; sôlo uno presentô oliguria.
— 86 —
TABLA XLV:
PURPURA DE SCHONLEIN-HENOCH
N =  17 
MEDIANA =  13 ahos
n."
casos
10 19 29 39 49 59 69 anos
También solamente en una ocasiôn (6,25 %) apareciô hipertensiôn arterial (ver ta­
bla XLVI).
Datos de laboratorio
I. Hematologi'a.—Tres casos mostraron anemia y en dos ocasiones encontramos 
neutrofilia, eosinofilia y leucocitosis. La velocidad de sedimentaciôn estuvo en siete pa­
cientes discretamente alta, en dos la elevaciôn fue muy marcada y en tres moderada.
II. Funciôn renal y anâlisis de orina.— La funciôn renal fue normal en doce enfer­
mos. Hubo insuficiencia renal en cuatro enfermos, siendo discreta en tres y marcada en 
el restante.
También en doce pacientes vimos proteinuria, que fue discreta en siete y acusada 
(mâs de 2 grs./l.) en los otros cinco.
En el sedimento urinario surgiô hematuria en 14 casos (87,50 % ), leucocituria en 10 
y cilindruria en nueve (estos datos se resumen en la tabla XLVIl).
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TABLA XLVI:
Fiebre
— Febricula 
Lesiones cutâneas
PURPURA DE SCHONLEIN-HENOCH
DATOS CLINICOS
Numéro de casos
3
5
16
— Petequias
— Mâculas
—  Mâculo-pâpulas
— Equimosis
— Lesiones ampollosas
— Lesiones necrôticas
Afectaciôn digestiva
—  Dolor abdominal
— Melena
— Vômitos
— Hematemesis
Afectaciôn de A. iocomotor
— Poliartralgias
— Artritis
Afectaciôn de aparato urinario
— Hematuria
— Edemas
— Oliguria
Afectaciôn aparato circulatorio
— Hipertensiôn arterial 
Total:
10
5 
3 
1 
1 
1
12
12
6 
1 
1
7
7
1
1
1
16
Porcentaje
18.75
31.25 
100
62.5
31.25
18.75
6.25
6.25
6.25
75
75
37.5
6.25
6.25
56.25
43.75 
12,50
50
43.75
43.75
6.25
6.25
6.25
III. Protelnograma.— De 15 enfermos en los que se estudiô fue normal sôlo en cua­
tro (26,67 % ). También en cuatro casos apareciô hipoalbuminemia y en otros tantos hi­
pergammaglobulinemia. En dos estuvieron elevadas las alfa-2; en tres, las beta-globuli­
nas y, por ultimo, en tres casos hubo hipogammaglobulinemia.
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TABLA XLVIl:
L— HEMATOLOGIA
Anemia
Neutrofilia
Eosinofilia
Leucocitosis
PURPURA DE SCHONLEIN-HENOCH
DATOS DE LABORATORIO
Numéro de casos
V. de S.
— Discretamente alta
— Moderadamente alta
— Marcadamente alta
Porcentaje
18.75
12.50
12.50
12.50
43.75
18.75
12.50
IL— FUNCION RENAL Y ANALISIS DE ORINA
Funciôn renal
— Normal
Insuficiencia renal
— Discreta
— Marcada
Orina
Proteinuria
— Discreta
—  Marcada
Sedimento
— Hematuria
— Leucocituria
— Cilindruria
12
4
3
1
12
7
5
14
10
9
75
25
18,75
6,25
75
43,75
31.25
87.50
62.50
56.25
También en 15 pacientes se estudiaron los niveles de Antiestreptolisina O, que se 
encontraron normales en ocho y elevados en los siete restantes (ver tabla XLVIII).
Anatomia Patolôgica
Lesiones cutâneas y renales.— Se realizaron biopsias renales en 14 enfermos y en 
los dos restantes el examen histolôgico se hizo sobre lesiones de la piel.
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TABLA XLVIl:
PURPURA DE SCHONLEIN-HENOCH
DATOS DE LABORATORIO
ML— PROTEINOGRAMA 
Normal
Hipoalbuminemia
Hiper-alfa(2)globulina
Hiperbetaglobulina
Hipergammaglobulina
Hipogammaglobulina
Casos estudiados:
Numéro de casos
4
4
2
3
4 
3
15
Porcentaje
26.67
26.67 
13,33 
20
26.67 
20
IV.— NIVELES DE ANTIESTREPTOLISINA
Niveles elevados 
Niveles normales
Casos estudiados:
7
8
15
46,67
53,33
En los dos casos de biopsia cutânea aparecieron fenômenos de leucocitoclasia, in­
filtraciôn de la pared vascular y también perivascular de predominio neutrôfilo y eosinô­
filo; en una ocasiôn se observé edema de la pared y en otra trombes de fibrina.
Dentro de los estudios de rinôn comprobamos una glomerulonefritis focal en 10 pa­
cientes, de los que ocho se encontraban en fase activa del proceso y dos en fase re­
sidual.
En tres enfermos vimos una glomerulonefritis mesangial (uno de los cuales era evo­
luciôn de una forma focal) y un enfermo tenia una glomerulonefritis proliferativa difusa.
La mayoria de los enfermos no tenian lesiones vasculares en la biopsia rénal. En 
uno habia depôsitos PAS + en arteriolas y capilares y en otro fibrosis de las paredes 
de las arteriolas (tabla XLIX).
Depôsitos de inmunoglobuiinas en el rinôn. — Por métodos de inmunofluorescencia 
se han estudiado seis casos de purpura de Schôniein-Henoch.
A nivel glomerular hemos encontrado depôsitos de IgA en cuatro enfermos, de IgG 
en tres, de IgM en dos y de IgE en uno. En cinco enfermos habia también depôsitos 
de C’3 y en cuatro de fibrinôgeno.
Sôlo en un paciente se ha observado depôsitos de C’3 a nivel arteriolar (ver ta­
bla L).
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TABLA XLIX:
LUGAR DE ESTUDIO HISTOLOGICO EN 16 CASOS 
DE PURPURA DE SCHONLEIN-HENOCH
Numéro de casos Porcentaje
Biopsia renal 14
Biopsia cutànea 2
Lesiones histolôgicas cutâneas
—  Infiltraciôn celular perivascular 2
—  Infiltraciôn celular parietal 2
—  Leucocitoclasia 2
—  Edema parietal 1
— Trombes de fibrina 1
Casos estudiados: 2
Lesiones histoiôgicas renales
Glomerulonefritis focal 10 71,43
— Activa 8 57,14
— Residual 2 14,29
Glomerulonefritis mesangial 3 21,43
Glomerulonefritis proliferativa difusa 1 7,14
Depôsitos PAS +  en arteriolas y capilares 1 7,14
Fibrosis arteriolar 1 7,14
Casos estudiados: 14
TABLA L:
DEPOSITOS DE INMUNOGLOBULINAS EN RINON
(Por inmunofluorescencia)
Glomerulares Numéro de casos
IgG 3
IgA 4
IgM 2
IgE 1
C’3 5
Fibrinôgeno 4
Arteriolares
C’3 1
Casos estudiados: 6
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Evoluciôn y tratamiento.— En nueve casos se llegô a la curaciôn total (26,25 % ). His- 
tolôgicamente siete se correspondi'an con una glomerulitis focal y los otros dos eran ca­
sos de arteriocapilaritis cutànea. Los tratamientos recibidos fueron en cinco casos peni­
cilina, en cuatro corticosteroides y en otros tantos Vitamina C.
Y se utilizaron eritromicina, rutina, dipiriridarmol y azatioprina en cuatro enfermos 
màs, combinados con otros medicamentos. Por ultimo, un enfermo se beneficiô de la 
pràctica de amigdalectomia.
Seis casos sôlo consiguieron una “curaciôn clinica", es decir, quedaron asintomàti- 
cos, pero con alteraciones analiticas en el sedimento urinario. Cuatro eran portadores 
de una glomerulonefritis focal, pero uno de ellos evolucionô a una forma mesangial. Ha­
bia otro caso de glomerulitis mesangial y otro màs glomerulitis proliferativa difusa.
Se utilizô penicilina en cinco casos, Vitamina C en cuatro, esteroides en très y dro- 
gas inmunodepresoras (azatioprina y ciclofosfamida, respectivamente) en otros dos. En 
un enfermo se usô indometazina.
Por ultimo en un paciente sôlo obtuvimos mejoria clinica, sin desaparecer ni sus sin­
tomas ni sus alteraciones analiticas. Se trataba de una glomerulonefritis mèsangial y los 
medicamentos empleados fueron alfa-metil-dopa, diuréticos y dipiridamol (tabla Ll).
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TABLA LI;
A) Curacién total 
Histologia
— Glomerulonefritis focal
— Arteriocapilaritis cutânea
Tratamiento
—  Corticosteroides
—  Penicilina
—  Vitamina C
—  Eritromicina
—  Rutina
—  Dipiridamol
— Azatioprina
—  Amigdalectomia
B) Curaciôn clinica
(con persistencia de ait. urinarias)
Histologîa
—  Glomerulonefritis focal
— Glomerulonefritis mesangial
— Glomerulonefritis prolif. difusa
Tratamiento
—  Penicilina
— Vitamina C
— Esteroides
— Azatioprina
—  Ciclofosfamida
— Indometacina
C) Mejoria clinica
(sin curaciôn clinica ni bioquimica)
Histologia: Glomerulonefritis mesangial 
Tratamiento
— Alfa-metil-dopa
— Triamterene-clorotiazida
— Dipiridamol
PURPURA DE SCHONLEIN-HENOCH 
EVOLUCION Y TRATAMIENTO
Numéro de casos 
9
Porcentaje
56,25
37,50
6,25
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ANGEITIS NECROTIZANTES EN OTROS PROCESOS
Memos estudiado la presentaciôn de angeitis necrotizantes en un enferme de flebre 
reumâtica y en très pacientes con lupus eritematoso.
Los cuatro enfermes estân detallados en cuanto a sus manifestaciones clînicas y 
dates complementarios (de laboratorlo, radiolôgicos e histolôgicos) en el apartado don- 
de exponemos, une por une, todos nuestros casos.
Cada une de estes enfermes tienen sus peculiaridades propias, que se trataràn am- 
pliamente en les capitules dedicados a la Discusiôn General. Por elle, preferimos no ex- 
poner aqui les resuitados obtenidos en esos pacientes.
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DiAGNOSTICO DIFERENCIAL ENTRE LOS DIVERSOS TIPOS DE ANGEITIS
En la tabla LU se expone la significaciôn de la prueba de la mediana y de la pro- 
babilidad exacta de Fisher para las distribuciones de edades entre P. A. N., enfermedad 
de Churg-Strauss y purpura de Schôniein- Henoch, que son los très procesos que, por 
ser los de mayor frecuencia en nuestra casuistica, hemos podido comparar estadistica- 
mente entre si.
Es altamente significative la diferencia de distribuciôn de edad entre P. A. N. y Schôn- 
lein-Henoch y moderadamente significative entre Churg - Strauss y Schôniein - Henoch, no 
existiendo diferencias valorables entre P. A. N. y Churg-Strauss.
En la tabla LUI se expresan los valores de la probabilidad exacta de Fisher y de 
la para establecer el diagnôstico diferencial en cuanto al cuadro clinico de las très 
enfermedades mencionadas.
La existencia de asma es un dato muy significative a favor de Churg-Strauss cuan- 
do se compara bien con la P. A. N. o con el Schôniein-Henoch. No hay diferencias esta- 
disticas valorables cuando se compara la P. A. N. y el Schôniein-Henoch.
La polineuritis no es un dato valorable para diferenciar el Churg-Strauss y la P. A. N., 
pero si lo es, y con un alto grade de significaciôn, cuando se compara cada una de 
estas dos con el Schôniein-Henoch.
Las manifestaciones articulares no son significatives, dado que se presentan con mu- 
cha frecuencia en los très procesos.
El dolor abdominal no fue un dato valorable entre P. A. N. y Churg-Strauss ni entre 
Schôniein-Henoch y Churg-Strauss, pero si fue moderadamente significative a favor de 
Schôniein-Henoch, cuando se compara con la P. A. N.
TABLA LU:
TABLA DE SIGNIFICACION PARA LA PRUEBA DE LA MEDIANA (%%) Y DE LA PROBA­
BILIDAD EXACTA DE FISHER PARA LAS DISTRIBUCIONES DE EDADES DE PRESEN-
TACION DE LAS ANGEITIS
V* p Mediana
Panarteritis
Schôniein-Henoch
Y* =  10,821 p =  0,00075 Panarteritis, 42 anos 
Churg-Strauss, 38 anos
Panarteritis
Churg-Strauss
0,021 0,6288 Panarteritis, 42 anos 
Schôniein-Henoch, 13 anos
Churg-Strauss 3,8119 0,05
Schôniein-Henoch
* *
Significativo.
Muy significativo.
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La apariciôn de melena por si sola fue un dato discretamente positive a favor de 
Schôniein - Henoch al compararlo con el Churg - Strauss, pero no fue valorable ni entre 
la P. A. N. y Churg-Strauss ni entre P. A. N. y Schôniein-Henoch.
La presentaciôn de hematuria junto con proteinuria fue un hallazgo muy significa­
tivo a favor de Schôniein-Henoch, al comparar esta enfermedad con las otros dos, pero 
no fue valorable para diferencias la P. A. N. y el Churg-Strauss.
Por ultimo, la apariciôn o no de insuficiencia renal no fue un dato estadîsticàmente 
significativo a favor ni en contra de ninguno de los procesos que nos ocupan.
En la tabla LIV se exponen los datos hematolôgicos en las très enfermedades que 
estâmes valorando estadisticamente.
El incremento de la velocidad de sedimentaciôn no tiene valor estadistico diferencial 
por SI sôlo. Tampoco lo tiene la leucocitosis entre el Churg-Strauss y la P. A. N., pero si 
a favor de cualquiera de estas dos enfermedades cuando se compara con la purpura de 
Schôniein-Henoch.
La eosinifilia por si sola tiene un g ran valor estadistico a favor de enfermedad de 
Churg-Strauss, tanto trente a la P. A. N., como ante el Schôniein-Henoch, y lo mismo ocu- 
rre valorando eosinofilia con leucocitosis, eosinofilia con a,umento de la V. de S. o eosi- 
nofilia, leucocitosis y aumento de la V. de S. conjuntamente.
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DISCUSION Y CÜMENTARIOS
A
I.— PANARTERITIS NODOSA
PANARTERITIS NODOSA
Definiclôn.— Se trata de un proceso de causa desconocida que eu rsa de forma agu- 
da, subaguda o crônica, con la apariciôn de lesiones inflamatorias de diverse grade y ne­
crosis fibrinoide en la pared de arterias de mediano y pequeno calibre, arterioias, capilares 
y ocasionalmente venas, en las que da lugar a una afectaciôn parcelar, dependiendo las 
manifestaciones clînicas de la localizaciôn, extensiôn y grade de afectaciôn de estes ele- 
mentos vasculares, lo que origine un cuadro clinico y evolutive muy variable.
Slnonimia.— KUSSMAUL y MAIER (1) la denominaron Periarteritis nodosa, pero este 
termine no es, quizâ, el mâs apropiado. En efecto, dado que ademâs de la inflamaciôn 
periarterial, casi siempre présente, existe una intense afectaciôn de las très capes de los 
vases, serîa mâs apropiado denominate “Panarteritis” y como la lesiôn afecta a diver­
ses vases también es correcte el termine de “ Poliarteritis” ; sin embargo, dado que las 
lesiones anatômicas se extienden también a veces a los capilares y a las venas, lo mâs 
juste séria llamar “ Panvasculitis” a este proceso.
En cuanto al adjetivo “nodosa” , que hace referenda a la frecuente apariciôn de nô- 
dulos subcutâneos en este proceso, tampoco es muy apropiado, ya que un g ran numéro 
de enfermes portadores de este proceso no muestran los tîpicos “nôdulos” .
A pesar de lo anteriormente expuesto utilizaremos usualmente el término “ Panarteri­
tis nodosa” o sus siglos “ P. A. N.” a lo largo de nuestra exposiciôn.
Historia.—Aunque KUSSMAUL y MAIER pensaron que habîan descrito una nueva en- 
tidad es muy probable que ya en el siglo XVIII MATANI y, posteriormente, MICHAELIS, 
y en el siglo XIX PELLETIAN y sobre todo ROKITANSKY, descubrieron sendos casos de 
esta enfermedad.
A lo largo de nuestro siglo se han ido describiendo diversas entidades que, como 
indicamos en la introducciôn, culminaron con los trabajos de ZEEK y colaboradores (4) 
(5), que fueron los primeros en agruparlos bajo el nombre genérico de “Angeitis necro­
tizantes” .
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Frecuencia.— No podemos establecer con exactitud la frecuencia de Panarteritis no­
dosa en nuestro medio por varias razones. En primer lugar por lo heterogéneo de nuestro 
material que, en parte, procédé de la Fundaciôn Jiménez Di'az y, en parte, del Hospital 
Clinico de San Carlos. En segundo lugar por el hecho de haber tenido que rechazar his- 
torias clinicas muy sugestivas de P. A. N. al carecer de estudio histolôgico que, en au- 
sencia de una prueba diagnôstica de laboratorio, es el ùnico medio de que disponemos 
para asegurar la naturaleza exacta del proceso.
Algo similar les ocurre a otros autores consultados (11) (13) (48), aunque todos 
estamos de acuerdo en que esta enfermedad es poco frecuente, 0,59%, entre la totali- 
dad de, enfermos observados por PEDRO PONS y colaboradores (11) de 1957 a 1967.
También esté comprobado (48) que la frecuencia del proceso ha aumentado en los 
ûltimos anos y en ese orden de ideas hemos de decir que, en nuestra casuistica, 19 en­
fermos fueron diagnosticados desde 1965 a 1974, lo que représenta un 65,50 por 100 del 
total.
Edad y sexo.—Se considéra que es una enfermedad de la edad media de vida con 
mayor incidencia entre la 4.  ^ y 5.* décadas (11). Es muy raro observarla en nihos, aun­
que se han descrito algunos casos (49) (50) (51) (52), siendo los casos de WILMER (53) 
los de apariciôn mâs precoz de la enfermedad, a los diez y treinta y siete dias de vida, 
respectivamente.
Tampoco es frecuente el comienzo del cuadro clinico por encima de los setenta 
anos, pues aunque en la revisiôn de NUZUM y NUZUM (54) se reseha un caso a los 
setenta y siete anos se piensa que por debajo de quince anos de edad y por encima de 
setenta y cinco es excepcional la presentaciôn de esta enfermedad (55).
En nuestra casuistica el enferme mâs joven era un varôn de catorce anos y el mâs 
anciano otro varôn de setenta y seis. Seis casos (20,69 %) se encontraban entre cuaren- 
ta y cuarenta y nueve anos, cinco (17,24 %) eran menores de veinte anos y sôlo très 
(10,34 %) pasaban de setenta. La mediana es de cuarenta y dos anos, lo que coincide 
con otros autores (54) (56).
En cuanto al sexo hemos observado 21 varones y ocho hembras, lo que da un por­
centaje de 72,41 por 100 de hombres y 27,59 por 100 de mujeres y una proporciôn hom- 
bre-mujer de 2,62:1, lo que también concuerda con la mayoria de las estadisticas pu- 
blicadas en las que la relaciôn hombre-mujer oscila entre 2 :1  (56) y 4 :1  (54).
Todos los enfermos observados por nosotros eran de raza blanca; dada la abruma- 
dora mayoria de esta raza en nuestro pais no podemos sacar conclusiones vâlidas sobre 
preferencias del proceso por una u otra raza. Sin embargo, en paises con un porcen­
taje alto de poblaciôn de color han visto una incidencia similar de la enfermedad en las 
diferentes razas (57).
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Etiopatogenia.—Aunque la etiologia y los mecanlsmos patogénicos que conducen a 
la apariciôn de la Panarteritis nodosa son todavia un enigma, se han esgrimido en los ul- 
timos cien anos diversas teonas, unas veces de acuerdo con la moda imperante en un 
memento dado y en otras ocasiones con un mayor fundamento cientifico.
Vamos a tratar de resumir los fundamentos de las teorias mâs importantes que se 
han barajado y que son: infecciosa, alérgica, hipertensiva e inmunolôgica.
a) Teorfa Infecciosa— Ha gozado de g ran popularidad desde los primeros tiempos 
hasta nuestros dias, aunque los autores que la han defendido han pensado que el ger­
med o los gérmenes responsables no actuan'an de una forma directa, sino modificando 
algunos mécanismes de reacciôn del enferme o por una respuesta anormal del organis­
me ante la infecciôn (8).
Tanto las bacterias como los virus han side relacionados con la Panarteritis nodosa.
Dentro de las primeras quizâs se prestô la mayor atenciôn a las infecciones estrep- 
tocôcicas desde que SPIEGEL (58) encontrô antecedentes de sinusitis, escarlatina, amig- 
dalitis y fiebre reumâtica en siete de diecisiete enfermos con Panarteritis nodosa.
Por otra parte, FRIEDBERG y GROSS (59) observaron en cuatro autopsias lesiones 
vasculares de Panarteritis, coexistiendo con nôdulos de Aschoff y otras alteraciones tipi- 
cas de fiebre reumâtica, por lo que estos autores, al igual que OPHÜLS (2), MIDDLETON 
y MO CARTER (60) y otros (61) trataron de relacionar ambos procesos y pensaron 
que podrian tener una etiologia comùn.
Nosotros hemos observado un caso con lesiones muy tipicas de Panarteritis en un 
nino de diez anos con fiebre reumâtica, en el que tras el tratamiento apropiado de esta 
ultima desaparecieron las lesiones cutâneas para no reaparecer, por lo que ha sido in- 
cluido como “Angeitis reumâtica” en su apartado correspondiente. Con toda verosimili- 
tud muchos de los casos antes mencionados podrian encuadrarse dentro del grupo 
“Angeitis reumâtica” .
La apariciôn de Panarteritis nodosa poco tiempo después de que el paciente haya 
sufrido un proceso infeccioso de diverse tipo (62) no quiere decir que éste sea la causa 
de aquélla; aparté de que podria tratarse de una simple coincidencia, también séria facti- 
ble que en el seno de un proceso que, como la Panarteritis, eu rsa con frecuencia con 
alteraciones de las inmunoglobulinas y, en general, con disminuciôn de los mecanismos 
de defensa del individuo, surgiera una infecciôn que a veces fuese la primera manifes- 
taciôn de enfermedad.
En los ùltimos anos ha cobrado nuevo impuiso la posibilidad de una etiologia viral 
ya esbozada hace tiempo por ARKIN (63), desde que GOCKE y colaboradores (38) de- 
mostraron la existencia de antigeno Australia en enfermos con Panarteritis nodosa, lo 
que se ha comprobado repetidamente después (64) (65) y se ha llegado a pensar que
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el virus de la hepatitis sérica podria ser responsable de algunos casos de P. A. N.; no 
obstante, hay que ser cautos antes de asegurarlo de una manera rotunda, pues ya es 
sabido que en diverses procesos se ha comprobado la existencia de antigeno Australia, 
sin que elle quiera decir que éste sea el causante de la enfermedad.
El porcentaje de positividad varia segùn los autores de un 30 a un 70 por 100 y 
por lo general los casos de P. A. N. con HbAg positive suelen mostrar cierto grade de 
afectaciôn hapâtica, lo que no ocurre por lo general en los HbAg-negativos.
Por nuestra parte, hemos de decir que sôlo se ha investigado la presencia de HbAg 
en un caso de nuestra serie, siendo su resultado negative.
Para terminar, creemos interesante comentar un enferme de nuestra casuistica, el 
P-24, que fue estudiado conjuntamente por la Câtedra de Dermatologie del Prof. GAY 
PRIETO y por la Câtedra II de Patologia Médica del Hospital Clinico de Madrid y el cual 
era un varôn de cuarenta y dos anos, que llevaba desde 1969 con un cuadro de neuro- 
patia periférica y nôdulos subcutâneos rojo-violâceos y con infiltraciôn del tejido celular 
vecino, pero que en septiembre de 1974 se ahadiô a esto la presencia de fiebre alta, re- 
percusiôn general, empeoramiento de su neuropatia periférica y, con ello, le aparecieron 
otros nôdulos subcutâneos de color rojo vivo, claramente diferentes de los primeros. El 
estudio histolôgico de los nôdulos iniciales demostrô que se trataba de una lepra y el de 
los otros nôdulos era histolôgicamente tipico de una Panarteritis nodosa; el tratamiento 
con dosis elevadas de esteroides hizo desaparecer la fiebre y la repercusiôn general del 
enferme.
Esta asociaciôn de lepra lepromatosa con Panarteritis nodosa, de la que no hemos 
encontrado ningün caso en la bibliografia consultada, puede ser fortuite, pero no puede 
excluirse un posible papel del bacilo de Hansen en la apariciôn del brote de P. A. N. de 
este enferme; también podria ser que la medicaciôn administrada para combatir su in­
fecciôn hubiera dado lugar a una angeitis necrotizante por un mécanisme de tipo alér- 
gico.
b) Teorîa alérgica.— Ha sido una de las mâs defendidas, sobre todo en la primera 
mitad de este siglo y se basa en los siguientes hechos:
1.— La apariciôn de lesiones vasculares similares a las de la Panarteritis en la “en­
fermedad del suero” (66) (67), tras reacciones de hipersensibilidad a sulfamidas (68) 
(69), penicilina (70) (71), arsenicales (72),yodo (73), tiazidas (48), fenilbutazona (11), 
etcétera, y en los drogadictos, sobre todo de heroina (74).
2.— La obtenciôn experimental de vasculitis con el empleo de suero heterôlogo (75), 
albûmina bovina (76), y de miocarditis intersticial con sulfamidas (77).
3.— Por ultimo el hecho de que muchos pacientes con Panarteritis presentasen eosi­
nofilia y con relativa frecuencia disnea y manifestaciones asmâticas que segùn NUZUM y 
NUZUM (54) se asociaban en un 25 por 100 de sus pacientes era otro dato a favor de la
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teoria alérgica en la etiopatogenia de la P, A. N. que ya apoyara GRUBER (78) en 1925.
Sin quitar hoy en dia su valor al papel que la hipersensibilidad a drogas, bacterias, 
virus, etc., pueda jugar en la patogenia de la Panarteritis nodosa no cabe duda que desde 
las publicaciones de ZEEK y colaboradores (5) (6) se ha podido comprobar que la ma­
yoria de las lesiones vasculares producidas por medicamentos o experimentalmente en­
tran dentro de las “Angeitis por hipersensibilidad” descrita por ellos, llamada también por 
McCOMBS (67) (7), “Vasculitis alérgica sistémica” . Por otra parte, la asociaciôn de 
asma, eosinofilia y angeitis se suele encuadrar hoy dentro de la “Enfermedad de Churg- 
Strauss” (4), y hay autores que niegan la posibilidad de que en la Panarteritis pura pue­
da existir asma. Quizâ no sea conveniente ser en esto excesivamente dogmâticos; en 
nuestra casuistica tenemos un caso, el P-8, cuyo primer sintoma fue la apariciôn de cri­
sis asmâticas tipicas, con eosinofilia, siendo las lesiones vasculares a todos los niveles 
en la necropsia tipicas de Panarteritis nodosa y no pudiéndose encontrar ningün dato 
histolôgico que apoyara el diagnôstico de “ Enfermedad de Churg-Strauss” .
c) Teoria hipertensiva.— Ha sido muy defendida por ZEEK y colaboradores en sus 
diversas publicaciones (5) (6) (79), basândose en el hecho de que las lesiones vascu­
lares microscôpicas en algunos casos de hipertensiôn râpidamente progresiva se pare- 
cian a las de la Panarteritis, como también se han comprobado lesiones similares en 
los vasos pulmonares de enfermos con hipertensiôn pulmonar de diverse etiologia (80) 
y administrando DOCA y cloruro sôdico a animales sometidos a nefrectomia unilateral, 
SELYE y PENTZ (81) consiguieron producir hipertensiôn arterial y lesiones de angeitis 
nécrosante, que este autor considerô como causadas por un desequilibrio hormonal por 
exceso de DOCA.
Aunque no cabe duda que los enfermos con hipertensiôn maligna pueden mostrar 
lesiones vasculares con necrosis fibrinoide, sobre todo a nivel renal, quizâ favorecidas 
por el aumento de angiotensina, como piensa LARAGH (82) no es menos cierto que 
estas lesiones son muy iocalizadas y claramente diferentes desde el punto de vista his­
tolôgico de las de la Panarteritis nodosa.
d) Teoria inmunolôgica.— Por técnicas de inmunofluorescencia se ha comprobado 
la existencia de globulinas, albûmina (83) y complemento (84) a nivel de las lesiones 
vasculares de la Panarteritis nodosa.
Por otra parte las lesiones expérimentales vasculares con inmunocomplejos (85) y 
el hallazgo por YUST (86) de un factor citotôxico, que era una IgG activa contra leuco- 
citos y células renales, en la sangre de enfermos con Panarteritis nodosa y en sus fa­
milières, hacen pensar en que en la patogenia de la Panarteritis nodosa el mecanismo 
inmunolôgico juegue un g ran papel.
El depôsito en las paredes vasculares de inmunocomplejos, con activaciôn del com­
plemento, conducin'a a un aumento de la permeabilidad vascular y a un afiujo leucocitario.
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cuyas enzimas lisosomicas se nan un factor importante en la necrosis de la pared vas­
cular.
Esta teorfa inmunolôgica, lejos de excluir, complementa las teorias alérgicas e in­
fecciosa ya discutidas.
En efecto, DIXON comprobô la existencia de inmunocomplejos en la enfermedad del 
suero experimental de conejos. Si la Panarteritis nodosa es una enfermedad por inmu­
nocomplejos cabe asf relacionarla con la hipersensibilidad tipo III o tipo “Arthus” , lo que 
de algùn modo darfa razôn a GERLACH (85) cuando ya en 1923 vio la similitud entre las 
lesiones vasculares de la P. A. N. y las que se producian en el “fenômeno de Arthus” .
Y, por otra parte, se ha sugerido por GOCKE (38) la posibilidad de que inmuno­
complejos formados por antigeno Australia y anticuerpos anti-antigeno Australia (HAA- 
anti-HAA) pudieran ser los responsables del proceso en algunos casos. Si ello es cierto, 
otros virus y bacterias podrian estar inpiicados de forma similar en la etiopatogenia de 
la P. A. N. uniendo asi las teorias infecciosa e inmunolôgica.
Por ultimo, es precise consigner la extraordinaria importancia del descubrimiento de 
YUST, citado antes, dado que el hallazgo, tanto en los enfermos como en sus familières 
clinicamente sanos, de un mismo factor citotôxico abre un nuevo horizonte, la herencia, 
en la etiologia de la Panarteritis nodosa.
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CUADRO CLINICO
Forma de comienzo.— Es tan variado que muy frecuentemente no se sospecha en 
absolute que el enferme tenga una Panarteritis nodosa.
Como ya comprobô BOYD (62), muchas veces se piensa en un problème infeccioso 
de curso prolongado, como fiebre tifoidea, brucelosis, endocarditis bacteriana, etc.; en 
otras ocasiones se polarizan los estudios a descartar un problème digestive, bien sea 
infeccioso, como colecistitis, o neoplàsico (gàstrico, pancreàtico, etc.). Cuando el cua­
dro inicial es hipertensivo o urémico, se piensa en glomerulonefritis, y si se présenta con 
un problème neurolôgico, se intentan descartar una a una las multiples etiologies de la 
polineuritis.
En nuestros enfermos el sintoma inicial mâs frecuente fue la fiebre y las lesiones 
cutâneas; diez enfermos presentaron uno de estos dos sintomas como primera manifesta- 
ciôn de la enfermedad, lo que représenta un 34,49 por 100 del total. Pero dentro de aqué- 
llos cuyo primer sintoma fue cutâneo, sôlo seis, es decir el 20,69 por 100 del total, co- 
menzaron con nôdulos subcutâneos; dos enfermos (el 6,90%) debutaron con livedo ra­
cemose o reticular y uno mostrô inicialmente lesiones papulosas o necrôticas.
Cinco enfermos, el 17,24 por 100, comenzaron con artropatia, de los que en très era 
verdadera mono o poliartritis y en dos tan sôlo artralgias.
En dos enfermos lo inicial fue una marcada repercusiôn general; sôlo uno comenzô 
con neuropatia periférica y otro con hemoptisis.
De ellos tan sôlo en algunos de los que se presentaron con nôdulos subcutâneos o 
livedo racemosa y en el enferme que comenzô con la neuropatia periférica se sospechô 
la posibilidad de una Panarteritis nodosa.
Sintomas generates:
1. Fiebre.— La fiebre es el sintoma mâs frecuente; suele ser persistente y acompa- 
narse de sudoraciôn abundante. En ocasiones es elevada o muy elevada; otras veces, la 
mayoria, segùn NUZUM Y NUZUM (54) y TALBOTT (48), es sôlo moderada y, como vi- 
mos antes, suele ser una de las manifestaciones iniciales del proceso.
En nuestra casuistica 24 enfermos tuvieron fiebre, es decir el 82,76 por 100, de los 
cuales en 20, o sea en el 68,97 por 100, fue elevada. En la estadistica de FROHNERT y 
SHEPS (56) también la fiebre fue el sintoma mâs frecuente, con el 76 por 100 de sus 
casos, asi como en la de PEDRO-PONS y colaboradores (11), con un 90 por 100 y en la 
de MOWREY y LUNDBERG (89), con un 68 por 100 del total.
La causa de producciôn de la fiebre es, sin duda, la inflamaciôn vascular generaliza- 
da, aunque en los casos que presentan afectaciôn del sistema nervioso central pueda ju­
gar un papel la alteraciôn de los centros termorreguladores.
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2. Repercusiôn générai.—Consideramos dentro de este apartado la existencia de 
astenia, anorexia y pérdida de peso, bien de forma aislada o conjuntamente.
En 17 de nuestros 29 enfermos, es decir en el 58,62 por 100, hubo afectaciôn de! 
estado general, acusada en 11 (el 37,93%) y moderada en los seis restantes.
Los porcentajes de NUZUM Y NUZUM (54) y MOWREY y LUNDBERG (89) son algo 
inferiores al nuestro, ya que sôlo el 46 por 100 de los enfermos en ambas series tuvie­
ron repercusiôn general; sin embargo, FROHNERT y SHEPS (56) encontraron que un 71 
por 100 de sus casos tuvieron pérdida de peso (estos autores no valoraron la astenia y 
anorexia en su estadistica).
En g ran numéro de enfermos la repercusiôn general acusada hace pensar en un 
proceso de estirpe neoplâstica, como ocurriô inicialmente en nuestros dos pacientes que 
debutaron con este sintoma.
Sintomas por aparatos:
1. Aparato digestivo.— Es uno de los aparatos que con mâs frecuencia se afecta; 
en conjunto airededor de un 62 por 100 présenta molestias relacionadas con el mismo 
(54) y, segùn MOWREY y LUNDBERG (89), que hicieron ya hace anos una excelente re­
visiôn con énfasis especial en las localizaciones digestivas, un 46 por 100 de sus enfer­
mos tenlan sintomas gastrointestinales y un 21 por 100 hepatomegalia.
Analizaremos a continuaciôn las diversas manifestaciones digestivas. El dolor abdo­
minal es muy frecuente y puede deberse a mùltiples causas, como abdomen agudo (11) 
por perforaciôn gâstrica o intestinal, por trombosis mesentérica (91), por hemoperito- 
neo, a consecuencia de la ruptura de un aneurisma (92) o por apendicitîs o colecisti­
tis agudas que requieren intervenciôn quirùrgica y el estudio histolôgico ulterior, demues- 
tra que en realidad lo que existe es una afectaciôn arteritica de los vasos en dichos ôr- 
ganos (90) (58) (94). También se puede presenter un cuadro de intense dolor abdomi­
nal con clinica de pancreatitis aguda por infarto o hemorragia pancreâticos (78) (93), 
a veces con una diabetes de apariciôn brusca (93).
Otras veces el dolor abdominal no es tan intense, sigue el ritmo horario y puede 
acompanarse de nâuseas y vômitos; corresponde a un dolor de ulcus gastroduodenal, 
que en ocasiones puede llevar al fallecimiento por hematemesis y/o  melenas.
También puede haber dolor abdominal por angor mesentérico debido a afectaciôn 
arteritica de dichos vasos.
También pueden presentarse cuadros de diarrea intensa, que curse con rectorragias 
simulando una enteritis o una colitis ulcerosas (11) (95) (96).
En cuanto a la afectaciôn hepâtica lo mâs frecuente es que clinicamente exista 
ictericia y /o  hepatomegalia, acompahadas de alteraciones bioqulmicas del funcionalismo 
hepâtico (97), no obstante estas ùltimas muchas veces son de escaso valor dada la fre-
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cuencia de disproteinemia que suelen tener los enfermos con Panarteritis, lo que puede 
dificultar la valoracion correcta de algunos test de funcion hepâtica. Teniendo en cuenta 
la positividad del HbAg en ciertos casos de P. A. N., no es extrano que algunos enfer­
mos que presenten ademâs ictericia sean diagnosticados inicialmente de hepatitis (137) 
Es casi un axioma que todo infarto hepâtico debe hacer aospechar la presencia de una 
Panarteritis nodosa como enfermedad de fonde (11), lo que ocurre es que muy pocas 
veces da manifestaciones clînicas lo suficientemente claras ya que estos infartos son con 
bastante frecuencia oligo o asintomâticos.
En ocasiones, la ruptura de un aneurisma del ârbol vascular hepâtico puede origi- 
nar una hepatomegalia brusca y dolorosa o incluse un cuadro de abdomen agudo por 
hemoperitoneo, como ya citâmes anteriormente (92). Tanto el infarto hepâtico como la 
hemorragia intraparenquimatosa pueden dar lugar a icteria y elevaciôn de los niveles sé- 
ricos de transaminases, lo que plantea series problèmes de diagnôstico diferencial con 
la hepatitis.
En el 51,72 por 100 de nuestros enfermos hubo manifestaciones digestivas. De ellos, 
ocho pacientes (el 27,58 %) tuvieron en algùn memento de su evoluciôn dolor abdo­
minal difuso e inespecîfico. Otros très presentaron ulcus gastroduodenal que les condujo 
a la muerte por hemorragia digestiva, sin haber tenido molestias compatibles con ulcus 
previamente a la Panarteritis y sin haber sido tratados con corticoesteroides, que po­
drian haber favorecido la presentaciôn de un ulcus.
Seis enfermos, es decir un 20,69 por 100 tuvieron hepatomegalia; uno solamente 
ictericia y también un enferme solamente tuvo un cuadro compatible con colecistitis, com- 
probândose posteriormente en el estudio histolôgico la existencia de una Panarteritis en 
los vasos de la vesîcula biliar. Este enferme falleciô unos dos meses después a causa 
de su Panarteritis y ello nos hace pensar que muchos casos de Panarteritis localizada 
en el apéndice, en la vesîcula o en el ùtero no son una enfermedad localizada como 
creen algunos, sino, a veces, sôlo el primer sîntoma de una Panarteritis nodosa genuina 
que posteriormente aparecerâ con todo su cortejo sintomâtico.
2. Afectaciôn cutânea.—Aunque es frecuente la presentaciôn de sîntomas cutâneos 
su incidencia varîa notablemente de unas estadîsticas a otras. FROHNERT y SHEPS (56), 
dan un porcentaje del 58 por 100; MOWREY y LUNDBERG (89) del 40 por 100; otros 
autores (10) (11) (48), dan cifras mâs bajas, sobre un 25-27 por 100, y por fin otros, 
como SPIEGEL (58) dan porcentajes mâs elevados, del 70 por 100.
Nosotros hemos encontrado sîntomas cutâneos en 21 de nuestros enfermos, lo que 
représenta un 72,41 por 100 del total, cifra que, como puede verse, es algo superior a 
la de otros autores.
Pero lo mâs significativo es el alto porcentaje de nuestros pacientes que presenta­
ron nôdulos subcutâneos, el 48,26 por 100 trente a un 16-18 por 100 de otros autores
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(56) (98). Esta disparidad de porcentajes puede explicarse, entre otras razones, por el 
hecho de que los nôdulos subcutâneos son muy variables de tamaho, desde 1-2 mm. has­
ta 1 cm. ô mâs de diâmetro, y su localizaciôn a veces profunda no permite llegar a ellos 
con facilidad por la palpaciôn; ademâs suelen ser casi imperceptibles para el enferme 
porque no producen usualmente apenas molestias y su apariciôn y desapariciôn es, por 
lo general, fugaz, todo lo cual anade notable dificultad a su bûsqueda. Lo mejor para 
encontrarlos es palpar cuidadosamente brazos y piernas a lo largo del trayecto de los 
vasos, prestando g ran atenciôn a muhecas, tobillos y cara interna de brazos y antebra- 
zos que es donde asientan con mayor frecuencia (99), aunque pueden localizarse en 
cualquier parte; a uno de nuestros le apareciô en un costado y a otro en la trente. La 
mayor importancia de los nôdulos subcutâneos reside no sôlo en su interés clinico, sino
F ig . 1.— Caso P-22.
N ô d u lo  subcutàneo en cara arte rio r de pierna.
ademâs en el hecho de que su estudio histolôgico por biopsia, relativamente poco mo­
lesta puede dar el diagnôstico del proceso, dado que estos nôdulos son aneurismas ar- 
teriales en la mayoria de los casos o tejido inflamatorio perivascular con fibrosis en los 
restantes (48) (figs. 1 y 2).
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otra manifestaciôn cutânea que en nuestra casuistica se ha presentado en très en­
fermos (es decir, en un 10,34%) son las lesiones ulcerosas de la piel que se producen 
por infartos cutâneos a consecuencia de afectaciôn arten'tica con oclusiôn total o par- 
cial de la luz de las arterias nutricias correspondientes. Estas ulcéras junto con los nô-
F ig . 2.—Caso P-22.
N ô d u lo  subcutàneo a n ive l de to b illo  derecho, coninflam aciôn articu lar.
dulos subcutâneos, gangrenas periféricas, equimosis y en ocasiones livedo reticular son 
consideradas por BRAVERMAN (100) como los signos cutâneos tipicos de Panarteritis 
nodosa.
Hemos observado livedo racemosa o reticular en très enfermos de nuestra casuis­
tica, es decir igual numéro de casos que los que presentaron ulcéras de la piel. Esta 
manifestaciôn cutânea que représenta sôlo una dilataciôn de las venas del plexo subpa- 
pilar, lo que da lugar a una coloraciôn violâcea subcutânea arborescente (livedo race­
mosa) o cuadriculada (livedo reticular), similar a la que se produce normal mente cuan­
do desciende la temperatura ambiante, ha sido considerada por muchos como muy su- 
gestiva de Panarteritis (101) (102), no tanto por otros (13) (100). Creemos que es un
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signo de valor para pensar ante él, en angeitis en sentido amplio y que su presencia 
refuerza grandemente la sospecha, cuando existe, de Panarteritis nodosa (fig. 3).
F ig . 3.— Caso P-9. 
Livedo racemosa.
Sôlo hemos observado un caso que presentô petequias que en otras series (56) 
son bastantes frecuentes y pueden plantear problemas de diagnôstico diferencial con la 
purpura de SCHONLEIN-HENOCH (11).
En cuatro casos, el 13,79 por 100, hemos observado erupciones (maculosas en très 
y papulosas en uno), lo que, aunque carece del valor diagnôstico de otros signos cuta- 
neos, es bastante frecuente.
Por ultimo, un enfermo presentô prurito y en dos apareciô fenômeno de Raynaud, que 
indica, asimismo, un trastorno en la irrigaciôn periférica.
No se presentô ningün caso con gangrena en las extremidades, sintoma que, como 
dijimos, se considéra como muy importante (100) (103).
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También se han visto enfermos de Panarteritis nodosa con eritema multiforme (104) 
y, a veces, con vesiculas y ampoiias, pero tampoco hemos tenido ocasiôn de observar 
ningün caso con esta sintomatologia, por lo demâs poco frecuente.
3. Afectaciôn neurolôgica.— En nuestra casuitica, 16 enfermos, o sea el 55,17 por 
100, presentaron sintomatologia neurolôgica. Estudiaremos separadamente las manifesta­
ciones del sistema nervioso central y las del periférico.
a) Sistema nervioso central.— Se afecta entre el 8 y el 25 por 100, segün las se­
ries (10) (11). En los protocolos revisados por nosotros el porcentaje es del 13,79 por 100, 
ya que cuatro enfermos tuvieron diversas manifestaciones neurolôgicas centrales.
Aunque la cefalea es un sintoma muy frecuente en estos enfermos, no la hemos to- 
mado en consideraciôn siempre y cuando cursara de forma aislada, en primer lugar 
porque la mayoria de los enfermos con hipertensiôn arterial o con fiebre moderada o 
elevada la presentan y en segundo lugar por la banalidad e inespecificidad de la mis- 
ma por si sola.
Dos enfermos, el 6,90 por 100, tuvieron durante la evoluciôn del proceso estupor 
acusado sin llegar a situaciôn comatosa.
Un enfermo tan sôlo presentô un accidente vasculo-cerebral transitorio con afasia y 
hemiparesia derecha que durô veinticuatro horas, recuperando posteriormente la palabra 
y la totalidad de sus funciones motoras. Estos episodios transitorios son relativamente 
frecuentes y a veces hacen sospechar la existencia de una arterioesclerosis cerebral o, 
si los b rotes son mültiples y con manifestaciones clinicas variadas, se puede pensar que 
el enfermo padece una esclerosis multiple (105). En ocasiones, los accidentes vâsculo- 
cerebrales dejan déficit permanente (hemiplejia, monoplejia, afasia) o manifestaciones 
extrapiramidales (rigidez, temblor, etc.), casi siempre secondaries a trombosis o hemo- 
rragias. También una lesiôn vascular a nivel medular puede, por rotura de un aneuris­
ma, dar lugar a una hematomlella con toda su sintomatologia y la ruptura de un vaso 
meningeo, originar una hemorragia subaracnoidea.
Pero no es sôlo la hemorragia subaracnoidea la responsable del sindrome menin­
geo que se observa en ocasiones en enfermos con Panarteritis nodosa.
Un caso nuestro, al igual que algùn otro de la literatura médica (11), tuvo un sindro­
me meningeo, con fiebre, cefalea intensa, rigidez de nuca, signos de Kernig y Brudzins- 
ki positives, e incluse Babinski bilateral; el estudio del liquide cefalorraquideo demos­
trô una elevaciôn de las proteinas (120 mg. %) y de 90 a 100 células por mm  ^ de pre- 
dominio linfocitario, siendo la glucosa de 70 mg. por 100; el liquide era claro y no habia 
hematies. Se diagnosticô inicialmente de meningocefalitis viral y fue tratado con 40 
mg/dia de 6-metil-prednisolona, con lo que mejorô râpidamente. La enferma quedô bien 
a excepciôn de brotes ocasionales de nôdulos subcutâneos en manos discretamente do- 
lorosos, que le venian apareciendo desde unos cinco meses antes de su cuadro menin-
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geo y a los que no habla prestado mucha atenciôn; la biopsia de uno de estos nôdulos 
demostrô que el proceso era una Panarteritis nodosa.
b) Sistema nervioso periférico.—Su afectaciôn es, sin duda alguna, mucho mâs fre­
cuente que la del sistema nervioso central. Diverses autores (11) (48) (56) (106) cifran 
su frecuencia airededor del 50 por 100 de los casos (entre el 42 y 55 % ).
Nosotros hemos hallado neuropatia periférica en el 51,72 por 100 de nuestros en­
fermos.
Esta neuropatia periférica que se debe a afectaciôn arten'tica de los “vasa nervo­
rum” (106) es, en realidad, una mononeuritis multiple cursando, por lo general, con ma­
nifestaciones asimétricas y variables, aunque suelen afectarse mâs intensamente los miem- 
bros inferiores (48).
Entre nuestra casuistica, el sintoma mâs frecuente fue la pérdida de fuerza que le 
observâmes en once casos (37,93%) y se acompanô en diez de ellos de hipo o arre- 
flexia, y en ocho de atrofia muscular. Ocho enfermos también tuvieron hipoestesia en di­
verses territories (algunos de ellos combinada con pérdida de fuerza en las mismas u 
otras zonas).
Cuatro pacientes aquejaron parestesias y dos cursaron con molestias dolorosas en 
algùn trayecto nervioso.
Uno de nuestros casos se caracterizô por la apariciôn de paresia facial izquierda y 
de hipoacusia de percepciôn bilateral, pue no habia tenido previamente pero que persis- 
tiô después de haber remitido con tratamiento médico toda la sintomatologia, incluida 
la paresia facial.
Très enfermos aquejaron intensas mialgias junto con otros signos de neuropatia pe­
riférica. Estas mialgias, que a veces son tan intensas que pueden plantear problemas de 
diagnôstico diferencial con la triquinosis (1) y con la dermatomiositis o polimiositis agu­
das, son secundarias bien a la neuropatia periférica que suele coexistir con ellas, o a la 
afectaciôn arteritica de los vasos musculares (48).
4. Afectaciôn renal.— Los sintomas y datos analiticos que indican una alteraciôn del 
rinôn son bastantes frecuentes en el curso de la Panarteritis nodosa. Sin embargo, en 
ocasiones cursan poco a poco, solapadamente hasta que conducen a una insuficiencia 
renal que es una de las causas mâs frecuentes de fallecimiento de estos enfermos.
Quizâ sea esa evoluciôn lenta y paulatina de la afectaciôn renal lo que hace que exista 
una cierta discordancia entre la' sintomatologia subjetiva y los hallazgos analiticos de es­
tos enfermos, lo que han comprobado diversos autores (48) (56).
Los sintomas son variables, desde dolor en fosas renales hasta hematuria intensa o 
moderada, disuria, polaquiuria o nicturia y en ocasiones edemas; la hipertensiôn arterial, 
que acompaha con tanta frecuencia a algunas nefropatias serâ tratada cuando nos de-
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diquemos al aparato cardiovascular. Del mismo modo otros signos analiticos que puedan 
tener relaciôn con una nefropatia crônica (anemia, etc.), seran tratados en el apartado 
correspondiente.
Sin embargo, debemos destacar algunos hechos que pueden inducir a errores de 
diagnôstico; por ejempio, cuando el enfermo cursa con una alteraciôn progresiva e im­
portante de su funciôn renal y con hipertensiôn arterial persistentemente elevada se pue­
den plantear problemas de diagnôstico diferencial entre la Panarteritis nodosa y la hi- 
pertonia maligna, maxime si se tiene en cuenta que en esta ultima también se aprecian 
lesiones de necrosis fibrinoide en los vasos renales (11).
Otra posibilidad de confusion se présenta en algunos episodios de trombosis de pe- 
quenos vasos renales que dan lugar a intense dolor en fosas renales con irradiaciôn ure­
teral, en ocasiones, y hematuria macroscôpica; en esa circunstancia y si no hay otra sin­
tomatologia Clara que permita la sospecha de Panarteritis se puede suponer que el cuadro 
esta en relaciôn con un côlico nefritico (11).
Es relativamente frecuente que un aneurisma de un vaso renal se rompa y dé lugar 
a una hemorragia intraparenquimatosa o a un hematoma perirrenal que puede confundirse 
con un absceso o un tumor renales (107) (108).
Es poco frecuente la confusiôn con una glomerulonefritis aguda o crônica.
Hay un sôlo caso descrito de insuficiencia renal tubular que cursô con pérdidas iôni- 
cas intensas y diabetes insipida pitresin-resisfente (109).
Entre los 29 casos de Panarteritis nodosa que hemos estudiado, ocho enfermos, el 
27,59 por 100, presentaron sintomatologia relacionada con e l’ rihôn y vias urinarias. De 
ellos, sôlo uno tuvo polaquiuria; très presentaron hematuria macroscôpica; en cuatro ca­
sos el volumen de la diuresis fue reducido, sin llegar a la anuria en ningün momento. Por 
ultimo en seis casos, el 20,69 por 100, existieron edemas, moderados o intenses, de los 
que cuatro exhibieron ademâs un cuadro bioquimico de sindrome nefrôtico.
La funciôn renal, medida por las cifras de urea y los aciaramientos de creatinina y/o 
ureico estaba alterada en 10 enfermos, o sea en el 34,49 por 100 del total, siendo muy 
reducida en dos, el 6,90 por 100.
En 15 enfermos, el 51,72 por 100, se encontraron hallazgos patolôgicos en el anâli- 
sis de orina, existiendo proteinuria discreta, y leucocituria en ocho, hematuria en 10 y 
cilindros hialinos-granulosos, granulosos o hemâticos en 10 pacientes. No hemos obser­
vado en ningün enfermo la presencia de “ telescopaje” en el sedimento urinario, como 
descubrieron KRUPP (110) y COLE (111) y que consideraron muy tipico de colageno- 
sis; sin embargo, luego se ha comprobado que en otras enfermedades renales puede exis­
tir ese fenômeno en el sedimento urinario (112) y, por otra parte, como es lôgico, su 
ausencia no excluye la existencia de una colagenosis.
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En conjunto, el porcentaje de afectaciôn renal es algo inferior en nuestra casuistica 
al de otros autores, como FROHNERT y SHEPS (56), que dan alteraciones en el sedi­
mento urinario en un 60 por 100, de sus casos y RALSTON y KVALE (113), que obser­
varon sintomatologia de vias urinarias en el 45 por 100 de sus pacientes y alteraciones 
analiticas en el 89 por 100 de los mismos.
5. Afectaciôn cardiocirculatoria.— De nuestros enfermos 11, o sea el 37,93 por 100, 
tuvieron sintomas cardiocirculatorios. El sintoma que con mayor frecuencia se objetivô 
fue la hipertensiôn arterial, en siete pacientes, el 24,14 por 100.
Esta proporciôn es similar a la de PEDRO-PONS y colaboradores (11) que encon­
traron hipertensiôn arterial en el 30 por 100 de sus enfermos pero inferior a la mayoria 
de las estadisticas amplias (54) (89) que dan porcentajes superiores al 50 por 100.
Segùn WIBENS y GLYM (114), sôlo en el 11 por 100 de los enfermos la hipertensiôn 
precederia a la Panarteritis nodosa mientras que en el resto séria posterior a ella, lo que 
es un importante elemento en contra de ZEEK (5) y (6), quien pensaba en la etiologia 
hipertensiva de la Panarteritis, como vimos paginas at ras.
En nuestra casuistica los siete enfermos hipertensos tenian las cifras tensionales 
elevadas ya en el momento de su ingreso, lo que pasa es que como la enfermedad lle­
vaba un tiempo de evoluciôn p revio variable, entre dos meses y dos o très anos, no po­
demos juzgar cuântos eran hipertensos al comienzo del proceso. Sin embargo, el caso P-8 
es significativo; esta enferma, cuando comenzô su proceso, era normotensa, y luego, des­
pués de ser tratada con corticosteroides, desarrollô una hipertensiôn arterial bastante 
marcada, con la que ingresô en el Hospital; en la necropsia se comprobaron numerosas 
lesiones vasculares a nivel renal en fase residual todas ellas.
Este caso apoya, en cierto modo, la teoria ya sustentada hace algunos anos por ROSE 
y SPENCER (8), quienes opinaban que la hipertensiôn arterial es siempre la consecuen­
cia de la presencia de lesiones vasculares renales en fase de curaciôn histolôgica; en 
el caso comentado previamente el tratamiento esteroideo pudo inducir a la fibrosis de 
las lesiones renales que ténia la enferma y, al disminuir la luz vascular y por tanto el 
flujo renal a causa de ella, se puso en marcha el sistema renina-angiotensina que desen- 
cadenô la hipertensiôn.
Por eso, ahora que pueden realizarse determinaciones de angiotensina con cierta fa­
cilidad, creemos que séria muy conveniente valorar las variaciones de la misma en los pa­
cientes con Panarteritis nodosa, sobre todo cuando ésta se acompane de hipertensiôn ar­
terial. De lo que no cabe duda es que los casos que cursan con hipertensiôn tienen a la 
larga peor pronôstico y mayor facilidad para desarrollar una insuficiencia renal o una in­
suficiencia cardiaca que los normotensos.
Aparté de la hipertensiôn arterial, en très enfermos de nuestra casuistica, lo que re­
présenta el 10,34 por 100, hubo manifestaciones clinicas electrocardiograficas compatibles
— 118 —
con miocardiopatia diffusa (dos de ellos con insuficiencia cardiaca) cuya causa mas fre­
cuente suele ser la afectaciôn de las pequehas arterias musculares del corazôn, aunque 
en ocasiones la insuficiencia cardiaca es secundaria a la hipertensiôn arterial.
También la afectaciôn de los pequenos vasos musculares cardiacos puede favorecer 
la presentaciôn de trastornos del ritmo que,a veces, suelen conducir a la muerte como 
en dos de nuestros enfermos que fallecieron por fibrilaciôn ventricular; uno de ellos ha­
bia tenido ya previamente algùn episodio de taquicardia paroxistlca.
Sôlo uno de nuestros pacientes tuvo un infarto de miocardlo. La escasa frecuencia 
con que se présenta el cuadro clinico de infarto de miocardio comparada con la gran 
frecuencia de la oclusiôn >anatômica de las coronarias en esta enfermedad se debe a 
que la oclusiôn se hace poco a poco y permite el establecimiento de una buena circu- 
laciôn colateral (108). N o,obstante siempre que un sujeto joven, sin enfermedades me- 
tabôlicas que favorezcan la arteriosclerosis, présente un cuadro de angor pectoris o de 
infarto de miocardio, debemos inexcusablemente despistar que la causa de este episodio 
sea una Panarteritis nodosa.
No hemos visto ningùn enfermo con pericarditis seca o hùmeda ni con hemorragia 
pericàrdica secundaria a la rotura de aneurismas; estos cuadros aunque poco frecuen­
tes pueden presentarse en ocasiones (50) (115).
Tampoco hemos comprobado ningùn signo que hiciese sospechar afectaciôn endo- 
càrdica en ninguno de los pacientes que hemos revisado, aunque en uno de ellos la 
existencia de fiebre, taquicardia y soplo sistôlico en foco aôrtico hizo pensar en princi- 
pio que se tratase de una endocarditis bacteriana, lo que no se comprobô posteriormente.
6. Afectaciôn respiratoria.— Una de las mayores controversias en lo que va de siglo 
con respecto a la Panarteritis nodosa es si ésta cursa o nb, con frecuencia, con mani­
festaciones respiratorias y, fundamentalmente, con asma.
ZEEK (5) (6), pensaba que la afectacciôn pulmonar era mucho mâs sugestiva de 
“angeitis por hipersensibilidad” que de Panarteritis nodosa y, por su parte, CHURG y 
STRAUSS (4) encontraron que en trece de catorce enfermos con asma, eosinofilia y 
arteritis habia también granulomas extravasculares, por lo que desde entonces se rela- 
ciona el asma con la “ enfermedad de Churg-Strauss” . Sin embargo ello no quiere decir, 
en ningùn modo, que la presencia de manifestaciones asmâticas excluya a la Panarteri­
tis nodosa; como dijimos antes, sôlo trece pacientes por ellos revisados tenlan “angeitis 
granulomatosa” , lo que quiere decir que el otro restante era una Panarteritis nodosa con 
asma bronquial.
Del mismo modo en nuestra casuistica, una enferma, que venia teniendo brotes as- 
mâticos, eosinofilia y en alguna ocasiôn derrame pleural, padecia una Panarteritis nodosa 
tipica, ya que en la necropsia no se encontraron en ningùn ôrgano, ni granulomas ni 
infiltraciôn difusa de eosinôfilos.
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Independientemente del asma bronquial pueden aparecer otra serie de manifestacio­
nes clinicas y radiolôgicas, en relaciôn con el aparato respiratorio.
En dos enfermos, encontramos derrames pleurales transitorios que, en la mayoria 
de las ocasiones son la consecuencia de vasculitis de los vasos de la pleura o de in­
fartos pulmonares, aunque también cabe la posibilidad que se deban a insuficiencia car­
diaca.
En un sôlo paciente comprobamos la existencia de hemoptisis que, ademâs, fue la 
primera manifestaciôn de enfermedad.
Las hemoptisis, que son secundarias en la mayoria de las ocasiones a pequenos in­
fartos por angeitis, plantean a veces problemas de diagnôstico diferencial con la tuber­
culosis (116) sobre todo teniendo en cuenta que radiolôgicamente puede haber caver­
nes, por infarto pulmonar (48) o condensaciones en los vértices pulmonares que hagan 
sospechar la existencia de una infecciôn tuberculosa.
Hemos encontrado très enfermos con condensaciones pulmonares en el estudio ra- 
diogrâfico de tôrax, lo que représenta el 10,34 por 100 de nuestra casuistica. Estas con­
densaciones son a menudo fugaces, recordando el sindrome de Lôffler, en ocasiones 
ùnicas y redondeadas; otras veces multiples y de variada localizaciôn y pueden confun­
dirse, como en uno de nuestros enfermos, con metâstasis pulmonares (48), y en el caso 
de ser muy pequenas y numerosas, con tuberculosis miliar (117). Menos frecuente es 
que muestren una imagen intersticial (11) o de fibrosis pulmonar.
Por ultimo, seis enfermos de nuestra serie, el 20,69 por 100, tuvieron disnea. Cuan­
do existen condensaciones pulmonares o derrame pleural es lôgico que, a menudo, haya 
también disnea; en algunos casos en los que coexisten afectaciôn pulmonar y cardiaca 
la disnea puede ser de origen mixto, al igual que lo es en aquellos enfermos en los que, 
ademâs de las lesiones pulmonares, se présente anemia en grado moderado o importante.
En resumen, ocho enfermos, o sea el 27,59 por 100, tuvieron diversas manifestaciones 
respiratorias.
7. Afectaciôn del aparato locomotor.—No trataremos aqui la afectaciôn muscular 
de la que ya hablamos al referirnos al sistema nervioso, por considerar que en muchas 
ocasiones las manifestaciones musculares eran secundarias a lesiones del sistema ner­
vioso periférico.
La afectaciôn articular suele ser frecuente y variada hasta el punto que FRIEDMANN 
(118) considéra que se debe hacer una subdivisiôn entre las diversas manifestaciones 
clinicas de las mismas, a saber:
a) Artralgias y mialgias.
b) Poliartritis aguda y subaguda.
c) Poliartritis crônica déformante progresiva.
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Lo mas frecuente es observer poliartralgias, que no son sino la expresiôn de arte­
ritis de los pequenos vasos de las articulaciones.
En algunas estadisticas la frecuencia de artralgias llega a ser del 100 por 100; lo 
usual es que no alcance esos valores, aunque suele pasar del 50 por 100 (118) (119) 
( 120) (121).
Entre nuestros enfermes, quince, el 51,72 por 100, tuvieron molestias articulares que 
fueron artralgias tan sôlo en echo cases, el 27,59 por 100, monoartritis en une y poliar- 
tritis en seis, el 20,69 por 100. De estes ultimes un case llevaba varies anos diagnostica- 
do de artritis reumatoide por presentar un test de Rose muy positive hasta que la apa- 
riciôn de nôdulos subcutâneos y su biopsia permitieron establecer el diagnôstico exacte.
Ya diverses autores (8) (122) han observado enfermes que presentaban smtomas 
articulares e incluse bioquîmicos muy sugestivos de artritis reumatoide que incluse es- 
tuvieron tratados en ese sentido durante bastante tiempo (123) y que posteriormente 
desarrollaron un cuadro floride de Panarteritis nodosa.
Ante estes hechos cabe preguntarse si estes enfermes tenîan desde el principle una 
Panarteritis nodosa con manifestaciones iniciales de poliartritis crônica progresiva o si 
en realidad padecîan una artritis reumatoide y el tratamiento de la misma, con sales de 
oro, antipalùdicos de smtesis o.incluse corticosteroides, podria haber favorecido el des- 
arrollo de una angeitis “por hipersensibilidad” , histolôgica y cimicamente similar a una 
Panarteritis nodosa genuina.
En esos cases de duda lo mejor es practicar una biopsia sinovial que demostrarà al- 
teraciones tipicas de artritis reumatoide si es esta la enfermedad de base o lesiones 
vasculares de Panarteritis (121), en case de que este sea el diagnôstico exacte. Se ha 
comprobado que el factor reumatoide valorado mediante el test de Waaler-Rose puede 
ser positive en la Panarteritis nodosa y no sirve para el diagnôstico diferencial entre es­
tes dos procesos; en nuestra casuîstica de once enfermes a los que se practicô, fue po­
sitive en très, y de estes sôlo une, el case antes comentado, podfa plantear problemas 
de diagnôstico diferencial.
En et ras ocasiones las artralgias y poliartritis pueden simular el cuadro de la fiebre 
reumàtica y, corne dijimos al hablar de la etiopatogenia de la Panarteritis nodosa, ha ha- 
bido quien ha relacionado ambos procesos (9) (59) (60) (61). No obstante, el diagnôs­
tico diferencial es mas fàcil no sôlo por la positividad de la Antiestreptolisina O sino, 
sobre todo, por la buena respuesta al tratamiento adecuado en case de fiebre reumàti­
ca, como ocurriô en un enferme nuestro.
8. Afectaciôn del bazo y ganglios linfâticos.—Sôlo en seis enfermes observâmes au- 
mento de tamano de estas estructuras. En cuatro de elles hubo adenopatîas, y en très, es- 
plenomegalia moderada. En ninguno de nuestros enfermes fue un smtoma inicial ni tam- 
poco excesivamente significative; ninguno de elles tuvo dolor abdominal que hiciese sos-
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pechar la existencia de un infarto esplénico como puede verse a veces en esta enferme­
dad (11).
Hay algunos autores que apenas mencionan la posibilidad de una afectaciôn esplénj- 
ca o ganglionar en esta enfermedad; sin embargo, hay que tener présente que, aunque 
raramente, en ocasiones un cuadro febril, con repercusiôn general, esplenomegalia y 
adenopatias, puede ser catalogado de un linfoma en sentido amplio y tratarse de una Pa­
narteritis nodosa.
9. Afectaciôn del sistema endocrine y aparato genital.— La afectaciôn de las glân- 
dulas endocrinas es excepcional. Tan sôlo merece la pena citar que, en muy raras ocasio­
nes, puede haber un cuadro de insuficiencia suprorrenal por afectaciôn de los vasos nutri- 
cios de las mismas (48).
Pero la sintomatologia de los ôrganos génitales es algo mas frecuente. Puede pre- 
sentarse orquitis y /o  epididimitis (115), aunque a veces, como ya veremos, la lesiôn ana- 
tômica de estas estructuras no requiers que cursen con smtomas cimicos manifestos.
Uno de nuestros enfermes tuvo una epididimitis clara y otro tuvo manifestaciones de 
“ impotencla coeundi", aunque, como es lôgico, este smtoma debe achacarse a la neuro- 
patîa periférica que, por otra parte, era clara y évidente en dicho enferme.
No hemos observado ningün case de prostatitis, como han visto algunos autores 
(120) (125).
10. Afectaciôn ocular.— Dejando aparté las alteraciones del fonde de ojo en los en­
fermes que cursaron con hipertensiôn arterial y que forman parte del conjunto sindrô- 
mico de esta, no hemos observado sintomatologia ni signes oculares significatives en 
nuestros enfermes.
No obstante, y aunque de forma variable, entre un 20 y un 75 por 100, segùn las 
estadisticas (48), suelen observarse algunas manifestaciones que resumiremos a conti- 
nuaciôn;
Por afectaciôn de los vasos oculares pueden aparecer nôdulos corotdeos similares, 
pero mâs fugaces que los que se observan en la tuberculosis miliar (11), trombosis de 
arterias y venas retinianas, parâlisis oculares por afectaciôn vascular de los mùsculos 
oculares o de los pares craneales III, IV y VI, tenonitis, hemorragias oculares, neuritis 
isqüémica del nervio ôptico con atrofia papilar, etc. (126).
Independientemente puede verse desde edema parpebral, conjuntivitis, escleritis, iri- 
dociclitis y uveitis anterior aguda hasta ulcéras corneales, formaciôn de cuerpos citoides 
similares a los que se ven en el lupus eritematoso y, sobre todo, desprendimientos de 
retina, a veces bilatérales, multiples, récidivantes y con escaso compromiso de la vi- 
siôn (11).
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Por ultimo, puede observarse la aparicion de alteraciones campimétricas o diplopia 
de origen central por alteraciones vasculares a nivel del sistema nervioso central (126).
DATOS DE LABORATORIO
A) Hemograma.— Es frecuente observer cierto grade de anemia que puede llegar a 
ser considerable y que suele presentarse en mâs de la mitad de los pacientes (56) y 
(89), aunque algunas estadisticas no llegan a alcanzar esos valores (11).
Trece de nuestros enfermes, el 44,83 por 100, tuvieron anemia, la mayoria de grade 
moderado, y sôlo en cinco de elles existia una justificaciôn de la misma (cuatro tenian 
insuficiencia renal, y très, hemorragias digestivas, coincidiendo ambas en dos pacien­
tes); el reste no coincidieron ni con insuficiencia renal ni con pérdidas hemâticas que 
favoreciesen la presentaciôn de su cuadro de anemia, la cual, por otra parte, era gene- 
ralmente normocitica y normocrômica; sôlo en très enfermes fue discretamente hipercrô- 
mica y, en los que se acompanaron de hemorragia digestiva, de tendencia hipocrômica.
En quince nuestros cases hubo ieucocitosis, lo que represents un 51,72 por 100. La 
cifra mâs elevada fue de 19.300 leucocitos por mm^ (o pi), lo que estâ de acuerdo con 
otros autores (11) (48) que consideran muy poco frecuentes c if ras leucocitarias superio- 
res a 25.000 por mm^. Hemos encontrado neutrofilia en 10 pacientes y en très mâs au- 
mento notable del porcentaje de cayados sin neutrofilia global. Estes dates de leucoci- 
tosis con neutrofilia pueden plantear el diagnôstico diferencial con un proceso infeccio- 
so (sepsis, etc.); sin embargo, la presencia frecuente de eosinofilia en la Panarteritis 
nodosa y su ausencia habituai en los cuadros sépticos puede ayudar en la orientaciôn 
del enferme.
La eosinofilia es, no obstante, muy variable, y suele presentarse en menos del 30 por 
100 de los enfermes (11) (89), aunque algunos autores como FROHNERT y SHEPS (56), 
den porcentajes superiores al 40 por 100.
Nosotros la hemos observado en nueve enfermes (31,79 %) y por lo general ha side 
moderada, ya que la cifra mâs elevada fue de 714 eosinôfilos por mm^. Aunque algu­
nos hayan encontrado cases muy superiores, 35.000 por mm® en un case de FHRONERT 
y SHEPS (56) y 75 por 100 en otro de BLACKBURN (127) que ademâs observô una 
Ieucocitosis insôlita, de 100.000, pensâmes que en la Panarteritis nodosa lo habituai es 
que la eosinofilia sea sôlo moderada.
El hecho, por otra parte, de que algunos de los cases mencionados que tenîan in-
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tensa eosinofilia presentasen también asma bronquial hace pensar que quiza se tratase 
mâs bien de “angeitis de Churg-Strauss” , en la que la eosinofilia es mâs intensa, que de 
Panarteritis nodosa genuina.
Por ultimo, la velocidad de sedimentaciôn estaba elevada en 25 enfermes, el 86 por 
100 del total, de los que en 12 de elles era superior^ a 60 mm/hora, en nueve estaba mo- 
deradamente alta y en cuatro enfermes el incremento era sôlo discrete. El aumento de la 
velocidad de sedimentaciôn puede relacionarse en muchos cases con el grade de anemia 
y con las alteraciones en el proteinograma que comentaremos a continuaciôn.
En ningün enferme encontramos alteraciones plaquetarias ni trastornos que fiiciesen 
sospechar una “coagulaciôn intravascular diseminada” ; sin embargo, creemos que en to- 
dos los cases de P. A. N. es conveniente descartar la presencia de una “ coagulopatfa 
de consume” porque esta puede cursar de forma solapada, oligosintomâtica.
B) Proteinograma.— De 26 cases en que se investigô sôlo fue normal en cinco de 
elles, existiendo en los 21 restantes alteraciones en una o varias fracciones de las pro- 
teinas plasmâticas.
Desde que se iniciô el estudio del espectro proteico en los diverses estados de en­
fermedad pudo comprobarse que en la Panarteritis nodosa solia observarse hiperprotei- 
nemia con inversiôn del cociente albûmina/globulina (128).
Es évidente que el date anormal mâs frecuente es la hipoalbuminemia que hemos 
observado en 17 enfermes, el 65,38 por 100, y no es menos cierto que elle se debe en 
g ran parte, a la marcada repercusiôn general con que suele cursar la enfermedad que 
nos ocupa.
Sôlo en siete enfermes, el 26,92 por 100, hemos encontrado hipergammaglobulina, 
lo que diferencia notablemente este proceso del lupus eritematoso en el que el aumento 
de las globulinas gamma es mucho mâs frecuente.
También en siete pacientes pudimos comprobar aumento de las cifras de alfa-1-glo- 
bulina por encima de la normal, trente a très casos en los que se encontraban elevados 
los valores de alfa-2-globulina; ello difiere algo de lo observado por otros autores (11) 
para quienes el aumento de alfa-2-globulina es mâs évidente que el de la fracciôn alfa-1. 
Por ultimo hay que consigner que en cinco enfermos observamos aumento de las beta- 
globulinas.
Y en un caso comprobamos un moderado aumento de IgG, con normalidad del resto 
de las fracciones de inmunoglobulinas.
C) Otros dates analîticos.— En catorce enfermos se investigô el fenômeno L. E. o la 
existencia de anticuerpos antinucleares; todos elles dieron resultado negative. Tampoco 
encontramos ningün caso con falsa positividad de la serologia de lües de siete pacientes 
en los que se investigô, aunque diverses autores han recogido casos de Panarteritis no-
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dosa con positividad del fenômeno L. E. (108) y con mâs frecuencia de la serologia 
de lues.
También se ha resehado que ocasionalmente pueden encontrarse “crioglobulinas”. 
Sin embargo, es precise ser cauto en la interpretaciôn de este hecho, porque lesiones 
vasculares necrotizantes similares a las de la Panarteritis nodosa pueden observarse en 
la purpura crioglobulinémica y en otras disproteinemias (26) y ello puede llevarnos a 
cometer errores de diagnôstico en los casos dificiles. Nosotros no hemos encontrado 
crioglobulinas en nuestra casuistica.
Sôlo en uno de nuestros enfermos se investigô el antigeno Australia con resultado 
negativo; sin embargo, a la vista de los resultados obtenidos por otros autores (38) 
(64) (65), creemos que es preceptive investigar la existencia del antigeno Australia en 
todos los enfermos con Panarteritis nodosa.
Ya comentamos previamente los dates de laboratorio en cuanto a la funciôn renal y 
anâlisis de orina al exponer la sintomatologia del aparato urinario y en el apartado de- 
dicado al aparato locomotor expresamos también la importancia de la positividad del 
test de Waaler-Rose en la Panarteritis nodosa.
D) Radiografias y estudios especiales.—Dejando aparté las radiografias de tôrax y 
aparato digestive también comentadas, queremos hacer hicapié en el valor que tienen' 
los estudios angiogrâficos en el diagnôstico de la Panarteritis nodosa.
En efecto, en casos de sospecha clinica de este proceso, puede ser de g ran utilidad 
comprobar por arteriografia la existencia a nivel de diverses ôrganos de la economia 
(rihôn, cerebro, pulmôn, etc.) de lesiones aneurismâticas vasculares (41). Aunque no 
disponemos de estudios angiogrâficos en nuestros enfermos, merece la pena resaltar la 
conveniencia de este tipo de exploraciones no sôlo con fines diagnôsticos, sino también 
para valorar el pronôstico y el tratamiento en estos enfermos.
Los estudios de E. C. G., E. M. G. y E.E. G., también se comentaron con anteriori- 
dad en su lugar correspondiente.
FORMAS CLINICAS
Aunque se podrian considerar numerosas formas cimicas, de acuerdo con la sinto­
matologia dominante, con la evoluciôn, etc., pensâmes que, en resu men, pueden redu- 
cirse a très, a saber: Panarteritis nodosa clâsica. Panarteritis nodosa cutis y Panarteri­
tis visceral).
Dentro de la forma “clâsica” incluimos todos aquellos casos en los que ademâs de 
presentar manifestaciones viscérales de diverse indole (neurolôgica, digestiva, renal, ar-
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ticular, cardiovascular, etc.) han tenido manifestaciones cutaneas de Panarteritis nodosa. 
De nuestros 29 enfermos, 18 han entrado dentro de este grupo, lo que représenta mâs 
del 60 por 100 del total, siendo con mucho superior el numéro de varones, 14, al de las 
hembras que fue sôlo de cuatro.
Para el grupo de “Panarteritis nodosa cutis” seleccionamos los enfermos que no han 
presentado a lo largo de su proceso ninguna manifestaciôn a nivel visceral; su cuadro 
se redujo a la apariciôn de manifestaciones cutaneas en forma de nôdulos, acompahân- 
dose tan sôlo, en algunos casos, de fiebre y/o cierto grado de repercusiôn general. Como 
se verâ mâs adelante, estos enfermos suelen tener también una evoluciôn peculiar y, 
por lo general, benigna.
Sin embargo, en ocasiones, un enfermo, como ocurriô en uno de nuestros casos, que 
sôlo ha tenido manifestaciones cutâneas durante meses o ahos, puede al cabo de ellos 
iniciar un proceso mâs general, a nivel de otros ôrganos o sistemas, transformândose en 
una Panarteritis nodosa clâsica; por eso la Panarteritis nodosa cutis no debe ser catalo- 
gada como una entidad independiente, sino sôlo como una forma clfnica peculiar den­
tro de la Panarteritis nodosa.
Sôlo hemos estudiado^cpatro casos de Panarteritis nodosa cutis, pero algo muy im­
portante a nuestro juicio es que en esta forma clinica se ha invertido la frecuencia de 
sexos, ya que sôlo uno era varôn, y très, hembras.
Por ultimo, los enfermos que cursaron sin ninguna manifestaciôn cutânea han sido 
catalogados dentro cfe la Panarteritis visceral. Es de destacar la dificultad diagnôstica 
en estos casos, ya que al no exhibir lesiones cutâneas, es el cuadro general o las ma­
nifestaciones viscérales lo que llaman la atenciôn del médico, encauzando a veces fal- 
samente sus sopechas, hasta el punto que muchos enfermos sôlo son diagnosticados en 
el estudio histolôgico de una biopsia (renal, muscular o de nervio) o de la necropsia. 
El conocimiento de esta forma clinica tan importante y su diagnôstico correcto en vida 
puede ser fundamental con vistas a conseguir, con el tratamiento adecuado, la posibi­
lidad de una evoluciôn mâs favorable.
Siete de nuestros enfermos, el 24,14 por 100, padecieron una Panarteritis visceral, 
seis varones y una hembra.
Tenemos constancia del fallecimiento de cinco, de los cuales en cuatro se realizô 
el diagnôstico en la necropsia y en otro fue diagnôstico inicialmente de Panarteritis io- 
caiizada en la vesicuia biiiar, falleciendo dos mese después (a pesar de llevar un trata­
miento correcto) con una generalizaciôn del proceso^y sin poder conseguir su necrop­
sia. En los dos casos restantes el diagnôstico se realizô por biopsia renal y mejoraron 
con tratamiento apropiado.
Ello nos indica, por una parte, la dificultad del diagnôstico de que hablâbamos an­
tes, y por otra, la falacia de las llamadas “formas localizadas” de Panarteritis nodosa
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que para nosotros no representan mâs que la manifestaciôn inicial de una Panarteritis 
genuina, que tarde o temprano se generalizarâ.
ANATOMIA PATOLOGICA
Los conceptos bâsicos sobre las alteraciones histolôgicas que acontecen en la Pa­
narteritis nodosa se deben fundamentalmente a ARKIN (63).
Se afectan, con preferencia, arterias de mediano y pequeno calibre y arteriolas, loca- 
lizândose la lesiôn inicial en una pequena zona de la capa media del vaso, sobre todo 
a nivel de su bifurcaciôn y a partir de ese lugar se extienda el proceso para ocupar la to- 
talidad de la circunferencia vascular, en ocasiones, y también en sentido proximal y dis­
tal. De ello se deduce que las alteraciones histolôgicas que se observan en este proceso 
son parcelares y por ello, con relative frecuencia, observamos biopsies de enfermos con 
Panarteritis nodosa en las que los vasos estân indemnes; una biopsia negative jamâs 
debe excluir el diagnôstico de Panarteritis y ante una sospecha clfnica bien fundada es 
conveniente realizar mâs estudios histolôgicos para trater de llegar a una conclusiôn 
vâlida.
Aunque con menos frecuencia que en las arterias de mediano calibre, también pueden 
verse lesiones en las venas. Sin embargo, los grandes vasos no se ven involucrados, a 
excepciôn de las alteraciones que se producen en ellos como consecuencia de la afec­
taciôn de sus “vasa-vasorum” , lo que puede originar incluse la apariciôn de aneurismas.
Es clâsica la divisiôn en cuatro estadfos propuesta por ARKIN de la evoluciôn his­
tolôgica de esta enfermedad.
En el estadfo I, llamado también degenerativo, o con mayor propied ad “ fase necro- 
tizante-exudativa ', se aprecia la existencia de necrosis fibrinoide (el término degenera- 
ciôn fibrinoide no es correcto) y de un edema a nivel de la capa media del vaso, a ve­
ces tan intense que puede dar lugar a una estenosis de la luz; junto con ello se ha 
senalado por diverses autores (11) que muy precozmente se producen fenômenos de 
elastorrexis, aun antes de ser perceptibles los signes de necrosis fibrinoide.
El estadfo II corresponde a la “fase inflamatoria” y en él acontece la invasiôn de 
la pared vascular, a veces en su totalidad, pero sobre todo a nivel de la media y de la 
adventicia, por leucocitos polinucleares y, en mener proporciôn, eosinôfilos; este infiltra- 
do inflamatorio difuso de la pared vascular es en g ran medida el responsable de la oclu-
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Sion parcial o total de la luz vascular, mucho mâs frecuente que en el estadio anterior, 
y como consecuencia de ello se favorece la apariciôn de fenômenos trombôticos.
El estadfo III, “ reparativo” , “ regresivo” o “de granulaciôn” , se caracteriza por una
F ig . 4.— Caso P-5 (A . P. n.° 25427.— F. J. D.).
Biopsia de piel de antebrazo (H . E.).
In filtra c iô n  in flam ato ria  vascular p a rie ta l y periadventic ia l.
proliferaciôn fibroblâstica a partir de la adventicia que va sustituyendo progresivamente 
al infiltrado de polinucleares neutrôfilos, mientras que se mantienen o aumentan los eosi­
nôfilos y aparecen también linfocitos y, en menor proporciôn, células plasmâticas; pue­
den verse también en esta fase intentes de recanalizaciôn de los vasos.
Por ultimo, el estadfo IV o “cicatricial” sôlo muestra un tejido fibroso, oligocelular, 
que ocasionalmente se calcifica.
Es interesante sehalar que la evoluciôn de las lesiones histolôgicas de la Panarte­
ritis nodosa no siguen siempre el curso de los cuatro estadfos mencionados y que des­
de luego es frecuente encontrar vasos en diferente fase histolôgica tanto en biopsias ob- 
tenidas simultâneamente de diverses ôrganos o zonas como incluse en la misma biopsia 
y pueden observarse arterias totalmente sanas al lado de otras en fase granulomatosa o 
cicatricial.
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En nuestros 29 enfermos hemos practicado 38 estudios histolôgicos, de los que seis 
fueron necropsias y 32 biopsias (18 de piel, nueve de rihôn, très de mùsculo esqueléti- 
00, uno de arteria temporal y, por ultimo, un estudio de vesicuia biliar). De estas ulti­
mas sôlo 27 dieron resultado positivo, lo que indica que en cinco biopsias no se encon-
traron lesiones vasculares que permitieran establecer el diagnôstico y que precisaron de 
un segundo o incluse de un tercer examen biôpsico para llegar a él.
En las seis autopsias y en cuatro enfermos de los que se obtuvieron mâs de una 
biopsia se comprobaron lesiones vasculares tipicas de P. A. N., pero en diferente esta­
dio evolutive; por ultime, otro enfermo al que se practicaron dos biopsias mostrô lesio­
nes histolôgicas en ambas correspondientes a la misma fase.
F ig . 5.— Caso P-15 (A . P. n." 34993.— F. J. D.j. 
Biopsia de nôdulo de antebrazo (P. A . S.). 
N ecrosis fib rin o id e .
De los 34 exâmenes anatomopatolôgicos que dieron resultado positivo, cinco, es 
decir el 14,71 por 100, se encontraban en el estadio I; 11, el 32,32 por 100, en el esta­
dio II; 10, el 29,41 por 100, en el III, y otros cinco en el IV; uno solamente se encontraba 
en una fase intermedia entre la I y la II y dos exâmenes entre la II y la III.
El que no exista una estrecha relaciôn entre la fase histolôgica y el tiempo de evo­
luciôn clinica de la enfermedad lo prueba el hecho de que seis enfermos que llevaban
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mâs de aho y medio de evoluciôn mostraron lesiones histolôgicas correspondientes al 
estadio II y que otros seis enfermos sôlo llevaban medio aho o menos de enfermedad se 
encontraban en la fase regresiva” del proceso desde el punto de vista histolôgico.
I-iG . 6. Caso P-15 (A . P. n. 34993. F. J. D.). 
Biopsia de nôdulo de antebrazo (H . E.).
In filtra d o  in flam ato rio  segm entario en una arteria .
Localizaciôn de las lesiones anatomopatolôgicas. —  1 ) Piel. — Los vasos cutâneos 
son en nuestra casuistica los que con mayor frecuencia hemos visto afectados. En 17 en­
fermos, lo que représenta el 58,62 por 100, se comprobaron lesiones tipicas de Panarte­
ritis nodosa en uno u otro estadio a nivel de arterias o arteriolas de la piel que, ademâs, 
fueron de importancia para el diagnôstico correcto de la enfermedad (figs. 7 a 14).
La facilidad de obtenciôn y los escasos riesgos y molestias de la biopsia cutânea 
hacen que esta sea la zona de elecciôn del examen histopatolôgico, y por ello, no es 
de extrahar esa mayor frecuencia de afectaciôn. Si, hipotéticamente, al mismo tiempo 
que se estudiô la biopsia cutânea se hubieran examinado otros ôrganos y aparatos, la 
diferencia de frecuencia de lesiones vasculares entre unos y otros quizâs no hubiera sido 
significativa.
2) Aparato digestive.— En un total de 13 casos, o sea el 44,82 por 100, hemos com­
probado afectaciôn vascular a diverses niveles del aparato digestive, lo que es similar a
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otros autores (11) (48) (90) (129), cuyos porcentajes oscilan del 37 al 50, en casuisti- 
cas por lo general numerosas.
También existe un notable paralelismo en nuestros enfermos entre sus manifestacio­
nes clfnicas y la afectaciôn histolôgica digestiva. En efecto, en très casos de ulcus gas­
troduodenal agudo que cursaron con manifestaciones hemorrâgicas y fallecieron a con­
secuencia de ellas, se pudo comprobar en la autopsia que, en todos, la ùlcera estaba 
producida por afectaciôn arteritica de los vasos gâstricos.
y
F ig . 7.— C aso P-18 (A. P. n." 71B2378.— F. J. D.).
Biopsia de nôdulo subcutâneo (H . E.).
N ecrosis fib rin o id e  p arie ta l y trom bosis fib rinosa m ural.
En dos ocasiones habia alteraciones a nivel de los vasos esofâgicos y très enfer­
mes lesiones vasculares de intestine delgado que en uno de ellos dio lugar a un infarto 
intestinal. Sôlo en un caso comprobamos lesiones a nivel de arterias mesentéricas, en 
dos afectaciôn vascular pancreâtica y en uno arteritis de vasos de la vesicuia biliar con 
colecistitis. Todos ellos presentaron en algùn memento de su evoluciôn episodios de do­
lor abdominal.
Sôlo en un caso hemos visto afectaciôn vascular hepâtica, lo que es en cierto modo 
discordante con la frecuencia que cllnicamente comprobamos hepatomegalia (seis enfer­
mos), aunque ello es en parte debido al escaso porcentaje de necropsias, y por otro, 
a que en muchos enfermos la hepatomegalia estaba en relaciôn probablemente con otros
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lactores (insuficiencia cardlaca, esteatosis como en uno de nuestros casos, etc.), sin que 
quizâs hubiese auténtica lesiôn hepâtica.
3. Lesiones renales.— Aunque con cierta frecuencia la sintomatologia derivada de 
la afectaciôn renal en la Panarteritis nodosa queda enmascarada por la existencia de 
otras manifestaciones quizâ mâs llamativas no cabe duda que el rihôn es uno de los ôr­
ganos de elecciôn de esta enfermedad, y por eso en casos de fundada sospecha que 
no muestren lesiones cutâneas puede ser muy util realizar una biopsia renal con fines 
diagnôsticos aun cuando el enfermo no tenga sintomatologia renal e incluse los dates 
de laboratorio no muestren alteraciones significatives.
F ig . 8.- Caso P-22 (A. P. n.» 20346.— F . J. D.).
Biopsia de piel (Gallego).
In f iltra d o  in flam ato rio  perivascular con c ierta  disposiciôn en em palizada. Trom bosis lu m in al. Desapariciôn  
parcelar de la elâstica in terna.
En el rihôn se pueden observer alteraciones glomerulares, tubulares y, como es lô­
gico, vasculares e intersticiales.
Las lesiones glomerulares son diverses pero segûn HAMBURGER (130) se pueden 
agrupas en dos tipos bien diferenciados que son la hialinizaciôn del ovillo y las glome- 
rulitis prollferativas. En el primer tipo se observarla una hialinizaciôn del ovillo mâs o me­
nos acusada que cuando llega a ser total no suele quedar adherido a la câpsula, sino 
retraido; la celularidad estâ por lo general reducida y es muy raro observer depôsito fi­
brinoide; se considéra que es de naturaleza isqüémica.
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En el segundo tipo de glomerulonefritis proliferativa hay mâs variedad morfolôgica, 
desde una proliferaciôn endocapilar variable en unos casos a una proliferaciôn epitelial 
con formaciôn de “ semilunas” en otros, no sôlo del ovillo como en el tipo I, que conduce 
a una insuficiencia renal terminal; en esta variedad se ven con mâs frecuencia fenômenos 
de necrosis fibrinoide a nivel del ovillo glomerular.
Esta divisiôn de HAMBURGER en los dos tipos fondamentales que acabamos de des- 
crib ir quizâ peca de ser demasiado esquemâtica. Creemos que las lesiones glomerulares 
que se observan en la P. A. N. son tan variadas que dificilmente pueden esquematizarse 
tanto. Puede haber ademâs de glomerulonefritis proliferativas, lesiones locales isquémi-
F ig . 9. Caso P-23 (A . P. n." 27427. F. J. D.).
Biopsia de nôdulo de costado (H . E.).
Dos arterias con d ife ren te  grado de afectaciôn in flam ato ria .
cas (12) y, en ocasiones, a consecuencia de una notable afectaciôn intersticial se puede 
asistir a un ahogamiento y anulaciôn glomerular por conjuntivaciôn periglomerular.
En 15 de nuestros 29 enfermos hemos tenido la ocasiôn de estudiar histolôgicamente 
los rihones bien por medio de biopsias, a veces repetidas en un mismo paciente, o en 
la necropsia; dos biopsias fueron normales. En seis de ellos encontramos alteraciones 
glomerulares; en très habia hialinizaciôn glomerular total o parcial, de los que afectaba 
a un escaso numéro de glomérulos en un enfermo que cursô sin alteraciones en la fun­
ciôn renal ni en el anâlisis de orina, en otro paciente con moderada insuficiencia renal.
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discreta proteinuria y cilindruria alcanzaba al 40 por 100 de los glomérulos estando con- 
servados el resto y en otro con proteinuria e ininsuficiencia renal marcada la hialinizaciôn 
alcanzaba a mâs del 70 por 100 de los glomérulos, existiendo ademâs conjuntivaciôn pe­
riglomerular.
Ademâs de este caso hemos visto otro también con conjuntivaciôn periglomerular 
que cursô con marcada insuficiencia renal, proteinuria, microhematuria y cilindruria.
F ig . 10.— C aso P-26 (A. P. n." 73B4090.— F. J. D.).
Biopsia de piel (H . E.).
A rte r ia  dérm ica con necrosis fib rin o id e  e in filtra d o  in flam ato rio .
Un enfermo con insuficiencia renal poco acusada y con proteinuria, hematuria y ci- 
linduria mostrô histolôgicamente una glomerulonefritis proliferativa y en otro con micro­
hematuria y ligera insuficiencia renal pudimos comprobar una glomerulonefritis membra- 
nosa con depôsitos PAS -F. Por ultimo en cuatro enfermos se observô ligero aumento de 
la celularidad en algunos glomérulos que carecian de valor patolôgico.
Las lesiones mâs frecuentes son las vasculares hasta el punto que nosotros las he­
mos encontrado en los 13 enfermos cuyos rinones hemos estudiado (figs. 17 a 20); ade­
mâs solia ser difusa y acusada y se encontraban en los diversos estadfos ya descritos; 
en uno de nuestros casos la afectaciôn vascular se localizaba fundamentalmente a va­
sos pequehos (figs. 15 y 16). Como consecuencia de esta afectaciôn vascular en un caso 
se apreciaron infartos renales multiples y en otro un infarto renal reciente. Es interesante
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sehalar que en la mayor parte de los casos con afectaciôn vascular importante existian 
también alteraciones intersticiales, con fibrosis o infiltraciôn celular marcadas, debido a 
que sin duda las lesiones intersticiales son secundarias a la afectaciôn vascular (12).
Las lesiones tubulares también se consideran, al igual que las glomerulares y las in­
tersticiales, como secundarias a las lesiones arteriales y consisten en atrofia celular, di- 
lataciôn de luces, etc., que incluse en algunos casos pueden condicionar, como ya se- 
halâbamos, sindromes de insuficiencia tubular funcional (109).
F ig . i l — Caso P-26 (A . P. n.» 73B4090.— F. J. D.). 
Biopsia de piel (H . E.).
D e ta lle  de la fig ura  an terio r.
Por ultimo, queremos comentar la clasificaciôn que hace ya algunos ahos hicieron 
DAVSON, BALL y PL ATT (14) en relaciôn con las lesiones histolôgicas de la Panarteritis 
nodosa a nivel renal. Segûn ellos, podfan establecerse dos formas de Panarteritis nodo­
sa, la macroscôpica y la microscôpica; en la primera, las lesiones vasculares afectarîan a 
arterias de mediano calibre, dejando intactas las de pequeho calibre y las arteriolas, sien­
do la afectaciôn glomerular escasa, por lo general, y a lo sumo con hialinosis parcial o 
total de algunos glomérulos, pero nunca con proliferaciôn celular ni depôsitos fibrinoides 
en los mismos. Por el contrario, en la forma microscôpica todos o casi todos los vasos 
mostrarian lesiones histolôgicas agudas y en el mismo estadio evolutivo alcanzarlan és- 
tas a pequehos vasos, dejando indemnes los de calibre mayor, y al mismo tiempo exis- 
tirla una glomerulitis proliferativa con fenômenos de necrosis fibrinoide.
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Aunque puedan verse casos de Panarteritis encuadrables en una u otra de estas dos 
formas, como senalan muchos autores (12) (130) (131) (132), no cabe duda de que hay 
casos intermedios, como uno nuestro en el que las lesiones vasculares afectaban a vasos 
muy pequeho, pero en vez de existir ademâs una glomerulonefritis proliferativa habia 
un ahogamiento glomerular por proliferaciôn conjuntiva periglomerular.
A
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F ig . 12.— Caso P-28 (A. P. n." 74B5648. - F. ]. D.).
Biopsia de nôdulo subcutâneo (FI. E.).
A rte r ia  ciiya luz, pared y zona p e riadventic ia l estâ ocupada po r un in filtra d o  lin fo -h is tio c ita rio  con leuco' 
citas po lim orfonucleares neutrôfilos.
Por otra parte, el hecho de que las lesiones estén en el mismo estadio evolutivo en 
la forma microscôpica y el que en muchos casos de la misma se haya comprobado la 
existencia de antecedentes recientes de administraciôn de alguna droga o medicamen- 
to (54), unido al hecho de que las lesiones producidas en animales por un mecanismo 
alérgico sean muy similares a las de la “ forma microscôpica” de P. A. N. (75) hacen 
pensar que la mayoria de los casos incluidos en esta variedad correspondan en reali­
dad a “ angeitis alérgica” y no a Panarteritis nodosa genuina (5) (6) (79).
En cuanto a vias urinarias se refiere, en un caso observamos lesiones tipicas de 
Panarteritis a nivel de los vasos ureterales y de la vejiga; en esta enferma se objetivô en 
las pielografias un megauréter derecho y clinicamente cursaba con hematuria y molestias 
urinarias que, junto con la fiebre y repercusiôn general, hicieron sospechar que pade- 
ciera una neoformaciôn renal.
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4. Sistema nervioso y muscular.— Aunque la afectaciôn neurolôgica periférica es muy 
frecuente, y ello se comprueba por el g ran porcentaje de enfermos que presentan multi- 
neuritis, como ya vimos previamente, la objetivaciôn histolôgica de la misma es en pca- 
siones dificil de conseguir debido al carâcter parcelar y segmentario de la afectaciôn 
vascular en este proceso que da lugar a resultados negatives en muchas ocasiones. Si a 
ello se une el que en un g ran numéro de enfermos se obtiene el diagnôstico con biop­
sias de otras zonas (piel, rihôn), tendremos la razôn por la cual hemos comprobado las 
lesiones anatômicas en muy pocos casos.
En efecto, no se ha realizado biopsia de nervio a ninguno de nuestros enfermos, y 
por ello sôlo se ha estudiado en el material de necropsia (siete casos en total), encon- 
trândose en très enfermos datos tipicos de Panarteritis nodosa a nivel de algunos “vasa 
nervorum” , estando otros totalmente conservados.
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F ig . 13.— Caso P-28 (A . P. n.° 74B5648.— F. J. D.).
Biopsia de nôdulo subcutâneo (H . E.).
D e ta lle  de la lesiôn a n te r io r  dem ostrando en el in filtra d o  lu m in a l algunas células gigantes m ultinucleadas.
Esta alteraciôn de los “vasa nervorum” condiciona una isquemia de la fibra nervio- 
sa, con degeneraciôn secundaria de ésta, e interrupciôn del impulse nervioso, lo que da 
lugar a los sîntomas consiguientes de neuropatîa periférica. De los 100 nervios proceden- 
tes de pacientes con Panarteritis que examinaron LOVSHIN y KERNOHAN (106) encon- 
traron lesiones de los “vasa nervorum” en 76 y los vasos mâs alterados eran los que se 
encontraban en el tejido conectivo interfascicular, comprobando también la existencia de
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algunos pequehos infartos y sobre todo degeneraciôn distal del nervio con escasa afec­
taciôn en las zonas prôximas a la lesiôn vascular. La infiltraciôn inflamatoria del nervio 
suele ser escasa o nula (106) y nosotros sôlo hemos comprobado en uno de nuestros 
casos cierto grado de conjuntivaciôn del nervio en zonas prôximas a la afectaciôn 
vascular.
En cuanto a las lesiones a nivel del sistema nervioso central que no hemos tenido 
ocasiôn de comprobar en nuestros pacientes porque en la mayoria de las necropsias no 
se pudo estudiar el encéfalo, hay que sehalar que pueden encontrarse alteraciones vascu­
lares, como en cualquier otro ôrgano, que en ocasiones dan lugar a aneurismas, los cua­
les, a su vez, son la causa de hemorragias intraparenquimatosas o menîngeas. A nivel 
parenquimatoso lo mâs frecuente es observer zonas de infartos y hemorragias, aunque 
también pueden observarse abscesos, meningoencefalitis o neuronitis (133).
WÊm
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F ig . 1 4 . - Caso P-28 (A. P. n." 74B5648.— F. J. D. 
Biopsia de nôdulo subcutâneo (Gallego).
Capa elâstica in terna  conservada.
Tampoco hemos realizado muchos estudios de mùsculo esquelético; sôlo très biop­
sias musculares y las siete necropsias han sido nuestro material de estudio.
En très casos observamos lesiones vasculares a nivel de arterias musculares inter- 
fasciculares (fig. 21).
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También apreciamos un infarto muscular en uno de los casos, y en otro, infiltraciôn 
intersticial.
Por ultimo, en un caso también hemos visto fibras musculares degeneradas y atrôfi- 
cas cuyo mecanismo podria ser doble, vascular (por afectaciôn de las arterias muscula­
res) o secundaria a neuropatîa periférica.
I
A
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F i g . 15.— Caso P-6 (A . P. n.<^  70B1787.— F. j. D.).
Biopsia renal (H . E.).
A  la izq u ierda , g lom éru lo  bien conservado. A rte r ia  con in filtra d o  in flam ato rio .
5. Corazôn y grandes vasos.— El corazôn puede mostrar lesiones a diversos nive­
les. Por un lado es muy frecuente la afectaciôn de vasos musculares a nivel del miocar- 
dio (57) y, como consecuencia de ello, pueden apreciarse también pequehos infartos in- 
tramurales, que suelen ser asintomâticos (134). Pero, por otra parte, también se alteran 
en un g ran porcentaje de casos las arterias coronarias (115), que a veces son el ünico 
lugar del corazôn que se afecta en este proceso (50) y que pueden provocar hemorra­
gias pericàrdicas por ruptura de aneurismas, o infartos de miocardio por oclusiôn trom- 
bôtica de su luz.
Ademâs, y como consecuencia de la hipertensiôn arterial que se ve con relative fre­
cuencia en la Panarteritis puede haber hipertrofia cardfaca, a expenses del ventricule 
izquierdo.
A nivel de la aorte y grandes vasos, las lesiones de los “vasa vasorum” ocasionan
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a veces necrosis de la media que pueden ser causa de la apariciôn de aneurismas d isé­
cantes.
Hemos observado en nuestras siete autopsias lesiones vasculares de Panarteritis no­
dosa en très casos, uno de los cuales se acompanaba de un pequeho infarto de mio­
cardio cicatrizado que no cursô con sintomatologia alguna. De estos tres enfermos, dos 
fallecieron de fibrilaciôn ventricular y el otro de accidente vasculo-cerebral.
En un caso solamente vimos lesiones arterlticas a nivel de las arterias coronarias 
(figs. 22 y 23) sin acompaharse de infarto y en otro caso comprobamos la existencia de 
arteritis a nivel de los vasa vasorum aôrticos.
6. Afectaciôn endocrina y gonadal.— La afectaciôn de las glândulas endocrinas es, 
por lo general, muy poco frecuente; tan sôlo se cita de forma aislada la afectaciôn de 
arteriolas y vénulas a nivel de las suprarrenales (48). En tres de nuestros casos hemos 
podido observer la existencia de las lesiones vasculares arterlticas a nivel de las glân­
dulas adrenales.
f
F i g . 16.— Caso P-6 (A. P. n." 70B1787.— F. J. D.).
Biopsia rénal (H . E.).
A rte r io la  con necrosis fib rin o id e  (fléch a) e in filtra d o  in flam ato rio  en otra  arterio la .
Sin embargo se considéra que uno de los ôrganos de elecciôn en esta enfermedad 
son los testiculos y que incluso la biopsia testicular séria una de las que mâs resultados 
positivos ofrece (11) (48).
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En ninguno de nuestros enfermos se practicô biopsia testicular, pero si encontramos 
lesiones arteriticas a nivel de este ôrgano (fig. 24) en la necropsia de uno de nuestros 
enfermos que también presentaba lesiones vasculares en la prôstata (figs. 25 y 26).
En la necropsia de una enferma vimos lesiones arteriticas en los vasos del utero, 
lo que también ha sido observado por otros autores (115), al igual que en otras zonas 
del aparato genital femenino.
7. Bazo y ganglios linfâticos. — También se afectan en la Panarteritis nodosa el 
bazo y los ganglios linfâticos (48) con lesiones arteriticas que suelen respetar las arte­
rias foliculares del bazo (11) y como consecuencia de estas lesiones no es raro encon­
trar en algunos casos infartos a nivel de estas estructuras.
En tres de nuestros casos habia lesiones vasculares esplénicas y en uno de ellos, 
ademâs, un infarto de bazo. No hemos comprobado alteraciones histolôgicas en ganglios 
linfâticos.
F ig . 17.— Caso P-12 (A . P. n." 70N61.— F. J. D.).
Rinôn (H . E.).
A rte r ia  con desestructuraciôn perie ta l segm entaria, trom bosis lu m in al e in filtra d o  in flam ato rio .
Estudios de inmunohistoquimica.— Ya comentamos, al hablar de la etiopatogenia de 
la Panarteritis nodosa, cômo con estas técnicas relativamente recientes se habian visto 
depôsitos de albùmina, inmunoglobulinas y complemento (83) (84) a nivel vascular y 
glomerular. Estos hechos apoyan la hipôtesis de que la Panarteritis nodosa quizâ se rea-
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lice por un mecanismo de estirpe inmunolôgica. En este sentido tenemos un caso muy 
demostrativo en el que hemos objetivado depôsitos de fibrinôgeno, C’3, IgG, IgA e IgM, 
en la pared arterial, con estas técnicas.
m-sm
F ig . 18.— Caso P-12 (A . P. n." 70N61.— F. J. D.). 
Rinôn (Gallego).
A rte r ia  con trom bosis lum inal.
D I A G N O S T I C O
El diagnôstico de la Panarteritis 'nodosa debe hacerse por el estudio histolôgico de 
enfermos en los que haya fundadas sospechas, basadas en la clinica y el laboratorio, 
de la presencia de esta enfermedad.
No cabe duda que en los casos en que hay sintomas cutâneos (nôdulos, mâculas, 
ulceraciones, e tc .), el diagnôstico es mâs fâcil, primero porque estos sintomas son, de 
por si, orientadores hacia el proceso y, en segundo lugar, porque la biopsia de una zona 
tan accesible da el diagnôstico en un gran numéro de casos, aunque puede haber falsos 
resultados negatives.
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El problema es mâs grave cuando la enfermedad cursa sin manifestaciones cutâ­
neas, es decir los que corresponden a la llamada “ forma visceral” ; aquî es donde se 
plantean con mucha frecuencia dudas diagnôsticas y no es raro que el enfermo fallezca 
y vaya a la sala de autopsias sin diagnôstico o con diagnôstico equivocado (de proceso 
infeccioso, neoformativo, nefropatîa no filiada, e tc .), basândose en la existencia de fie­
bre, repercusiôn general o insuficiencia ranal.
Debe descartarse la existencia de Panarteritis en los enfermos con fiebre de origen 
desconocido que se acompaha de intensa repercusiôn general, sobre todo si hay ademâs 
neuropatîa periférica, nefropatîa, hipertensiôn o sintomas poliarticulares (aunque la exis­
tencia de estos ùltimos plantea problemas de diagnôstico diferencial con otras colageno- 
sis). También debe sospecharse esta enfermedad en casos de dolor abdominal intenso o 
intermitente que ourse con Ieucocitosis y eosinofilia, dato este ultimo de gran valor orien- 
tador ya que, por lo general, los casos de abdomen agudo cursan con Ieucocitosis, pero 
con ausencia de eosinôfilos; tan sôlo la duda puede existir en relaciôn con parasitosis
F ig . 19. Caso P-12 (A . P. n." 70N61.— F. J. D.). 
Rinôn (Gallego).
Lésion c ic a tric ia l segm entaria.
intestinal, que puede también dar dolores abdominales y eosinofilia, aunque en estos ca­
sos faltan otras manifestaciones générales o viscérales que aparecen en la Panarteritis.
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Tiene gran importancia clinica la presencia de orquitis o epididimitis, hasta el punto 
que, incluso en ausencia de sintomatologia testicular, se ha propuesto, como dijimos an- 
teriormente, la biopsia de este ôrgano para llegar al diagnôstico, ya que en algunas series, 
como la de DAHL (135), se ha encontrado que hasta un 86 por 100 de enfermos con 
Panarteritis tenian lesiones tipicas en los vasos testiculares.
Hasta ahora se carece de una prueba de laboratorio que, como ocurre con otros pro­
cesos, sea diagnôstica o, cuando menos, sugestiva de Panarteritis nodosa. Tan sôlo me­
rece la pena citar en ese sentido los trabajos de YUST y colaboradores (86), que des- 
cubrieron un factor citotôxico, que pertenecia a la IgG, en nueve enfermos de P. A. N. y 
en algunos de sus familiares que no padecian la enfermedad; este hecho, aparté de su 
indudable valor en cuanto al diagnôstico, tiene también la importancia de intuir una pre- 
disposiciôn genética para el padecimiento de la enfermedad.
î
F ig . 20.— Caso P-12 (A . P. n." 70N61.— F. J. D.) 
Rinôn (H . E.).
In filtra c iô n  in flam ato ria  vascular segm entaria.
Por ultimo es precise recorder también que con los estudios angiogrâficos se pue­
den poner de manifiesto los aneurismas arteriales que son tan frecuentes en la Panar­
teritis nodosa. En caso de comprobarlos a nivel de diverses zonas de la economia se 
se puede casi asegurar que estâmes ante esta enfermedad (41) (136), lo que puede ser 
de gran utilidad en casos de diagnôstico dificil. Sin embargo hay que tener en cuenta que
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estos aneurismas se rompen con gran facilidad, desapareciendo luego en la angiografia 
(138) y, por otra parte, no sôlo se observan en la Panarteritis nodosa ya que también 
pueden verse en otras angeitis necrotizantes (139), todo lo cual le resta cierto valor 
diagnôstico, pero de todos modos no déjà de ser por ello una prueba de gran utilidad.
F ig . 21.— Caso P-17 (A. P. n.° 35502.— F. J. D.).
Biopsia muscular (H . E.).
In filtra c iô n  in fla m a to ria  en a rte ria  de pequeho ca libre
EVOLUCION, PRONOSTICO Y TRATAMIENTO
Es indudable que el curso clinico de la Panarteritis nodosa es harto variable.
Puede por lo general evolucionar segûn tres patrones distintos. Unos enfermos Ile- 
van un curso ràpido de semanas hasta tres o cuatro meses a lo sumo y acaban por fa- 
llecer. Otros, quizâ la mayoria, evolucionan entre seis meses y dos ahos y durante este 
tiempo tienen épocas de mejoria, usualmente gracias al establecimiento de unas normas 
terapéuticas apropiadas, pero el final es fatal. Por ultimo en cierto numéro de pacientes 
la enfermedad se prolonge por espacio de varies ahos, con diversos b rotes y con épocas
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en las que, espontàneamente o con tratamiento, se encuentran casi totalmente asinto- 
mâtlcos.
Es también interesante valorar el tiempo de evolucién del proceso antes del dlag- 
nôstico porque es équivalente, hoy en dîa, al tiempo que el enferme ha estado sin tra­
tamiento o solo con un tratamiento sintomâtico.
En nuestros cases, nueve pacientes (el 31,03 % ) llevaban menos de cinco meses de 
enfermedad en el memento del diagnôstico, de les cuales cuatro correspondian a la for­
ma clâsica de P. A. N. y cinco a la llamada “ forma visceral” . Siete enfermes (el 24,14 %) 
llevaban mâs de cuatro meses de evolucién, y fueron diagnosticados en les primeros nue­
ve meses; de elles cinco perteneclan a la forma clâsica, une a la visceral y otro era una 
Panarteritis nodosa cutis.
Entre les diez y catorce meses de enfermedad fueron diagnosticados otros cuatro, 
el 14,79 por 100, todos pertenecientes a la variedad clâsica. De veinte a veinticuatro me­
ses en dos pacientes, ambos dentro de la forma clâsica, se llegô al diagnôstico exacte. 
Y. por ultime, siete enfermes, très de la forma clâsica, une de la visceral y très con ma-
r
k
f iG. 22.- Caso P-12 (A. P. n.' 70N61.- F. J. D.). 
Corazôn (H . E.).
In f iltra d o  segm entario p a rie ta l en una a rte ria  coronaria.
nifestaciones cutâneas solamente, tuvieron que esperar mâs de dos anos, y de elles algu- 
no hasta siete ahos, para llegar a obtener la certeza de que padecian una Panarteritis 
nodosa.
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Entre les cases cuyo diagnôstico correcte se realizô en la mesa de autopsias, cua­
tro pertenecian a la variedad visceral y dos a la forma clâsica de P. A. N. y todos lleva­
ban menos de diez meses de evoluciôn, a excepciôn de una enferma que llevaba très 
ahos, con brotes repetidos de la enfermedad, y en la que se sospechô clinicamente y 
fue tratada adecuadamente hasta su fallecimiento.
F ig . 23.— Caso P-12 (A . P. n.« 70N61.— F. ]. D.). 
Corazôn (H . F.).
D eta lle  de la lesion de la figura  an terio r.
En cuanto al pronôstico se refiere existe una notable diferencia entre la época pre­
via al tratamiento esteroideo y la actual.
En efecto, las estadîsticas previas a 1950 demostraban que un g ran numéro de en­
fermes fallecîan en dos o très meses y casi la totalidad en el primer aho (115) (140). 
En este sentido les mâs significatives son les estudios de FROHNERT y SHEPS (56) quie- 
nes hicieron un examen comparative de la supervivencia de enfermes con P. A. N., con 
y sin tratamiento esteroideo. De les 20 enfermes que no recibieron esteroides diez fa- 
llecieron en menos de très meses y un total de 13 en el primer aho, quedando une sôlo 
con vida a les cuatro ahos del comienzo de la enfermedad; mientras que de 110 que 
fueron sometidos a tratamiento esteroideo 73, el 70 por 100, estaban vivos a los très me­
ses, 64 al cabo de un aho y después de los primeros cinco ahos sobrevivîan el 48 por 100.
En nuestra casulstica, de nueve fallecidos conocidos, cinco de elles no fueron so-
147
metidos a tratamiento con corticoides y la muerte ocurrio en todos, menos uno, en los 
primeros cinco meses desde el comienzo del proceso. El otro fallecio a causa de una 
insuficiencia renal al cabo de cinco ahos del comienzo de la enfermedad. Los cuatro 
restantes recibieron corticoides a las dosis habituales falleciendo uno de ellos de insu­
ficiencia renal aho y medio después del comienzo de su sintomatologi'a; otros dos de 
problemas cardiacos (fibrilacion ventricular y shock cardiogénico por infarto de miocar- 
dio, respectivamente) después de llevar una evolucién en brotes durante tres ahos el 
primero y dos meses el segundo. Por ultimo un enfermo fallecio a consecuencia de un 
accidente vasculo-cerebral, probablemente hemorragico cuando llevaba ocho o nueve me­
ses de enfermedad.
Como puede verse, incluse en los cases que llevaron una evolucién fatal, la enfer­
medad se prolongé por lo general mas tiempo y en mejor situacién en aquellos que re­
cibieron esteroides.
De 24 cases tratados con corticoides, en 17 se obtuvieron resultados favorables, de 
los que en 10 la mejorîa fue intensa y prolongada, desapareciendo total o casi totalmen­
te la sintomatologla y normalizândose los dates de laboratorio. En seis cases se aprecié 
una mejorîa intensa inicial y en ninguno de ellos pudo seguirse su evolucién durante un 
tiempo mâs prolongado porque no volvieron a revisién.
%
F ig . 24.— Caso P-12 (A . P. n." 70N61.— F. 
Testicule (H . F.).
P e ria rte rio litis  segm entaria.
D.).
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En cuatro pacientes se considéré que el tratamiento esteroideo fue poco eficaz, por­
que en uno de ellos mejoraban los sintomas, pero no impidié su evolucién por brotes 
hasta su fallecimiento y en otros tres porque aunque los enfermes se recuperaron duran­
te cierto tiempo, de siete meses a un aho aproximadamente, se desarrollé una insuficien­
cia renal que, en parte, podla estar favorecida por el tratamiento, ya que, como es sa- 
bido, el efecto catabélico de los esteroides puede ser responsable de un empeoramiento 
en la funcién renal.
F ig . 25.— Caso P-12 (A . P. n .” 70N61.— F. J. D .). 
Prostata (H . F .).
Lésion sem ejante a la a n te rio r en una a rte ria  prostâtica.
Por ultimo, en tres enfermes el tratamiento con corticoides fue incapaz de contrô­
ler los sintomas que presentaban los enfermes, uno de los cuales, portador de una 
P. A. N. con sintomatologla exclusivamente cutânea, empeoraba incluse con la adminis- 
tracién de los mismos.
Pero aparté de la g ran importancia que en la evolucién favorable de esta enferme­
dad ha supuesto la terapéutica esteroidea, hay que considérer otros aspectos que influ- 
yen en su pronéstico.
Los cases de localizacién exclusivamente cutânea, tan sélo acompahados de fiebre 
y cierto malestar general en ocasiones, tienen de por si un excelente pronéstico; en nues­
tra casulstica todos los cases han llevado una evolucién favorable y prolangada entre los
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que contâmes dos enfermes que llevan mâs de nueve ahos asintomâticos y una enferma 
que Neva veintitrés ahos totalmente normal. Sin embargo, otra enferma que inicialmente 
solo présenté manifestaciones cutâneas al cabo de un aho y medio, y a pesar de hacer 
tratamiento correcte, comenzé con neuropatia periférica e insuficiencia renal de la que 
fallecié. Este demuestra que algunos enfermes, inicialmente catalogados de Panarteritis
nodosa cutis pueden sufrir una generalizacién posterior de la enfermedad.
También se ha comentado que algunos casos de Panarteritis localizada en érganos 
(utero, apéndice, vesicula) suelen tener un excelente future y pueden curar totalmente, 
incluse sin tratamiento; ya hemos expresado a lo largo de este trabajo la opinién de que 
estas formas localizadas no pueden separarse de una manera tajante de la Panarteritis 
nodosa genuina, y si bien es cierto que muchos enfermes queda asintomâticos, a veces 
durante bastantes ahos, también es verdad que en muchas ocasiones se generalizan al 
cabo de un tiempo mâs o menos largo y cursan luego de una forma acelerada, como ocu- 
rrié en el caso descrito por KAMPMEIER y SHAPIRO (141) y en un caso nuestro (figu­
ras 27, 28 y 29) en el que tras descubrir una Panarteritis localizada en vesicula biliar
LTf- *
F ig . 26.— Caso P-12 (A . P. n .” 70N61.— F . J. D.). 
Prostata (H . F.).
D eta lle  de la lésion an terio r.
sin otra sintomatologla, y después de extirpada ésta, el enfermo fallecié al cabo de dos 
meses con una generalizacién del proceso y a consecuencia de un infarto de miocardio.
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Los pacientes cuyos sintomas iniciales son de molestias articulares o musculares, 
suelen llevar asimismo una evoluciôn prolongada y, por lo general, bastante benigna. 
GOLDING (142) ha visto algunos casos con afectaciôn muscular, en uno de los cuales 
el proceso afectaba solamente a los mùsculos de las extremidades inferiores y ha obser- 
vado también su buena evoluciôn. En nuestra casulstica, tres enfermes en que los sin­
tomas mâs llamativos eran las manifestaciones articulares, llevan una evoluciôn de va­
ries ahos y su situacién actual es excelente.
mmm
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F ig . 2 7 .-  Caso P-21 (A . P. n." 74B2789.— F. ]. D.).
Vesicula b iliar (H . F.).
In flam aciô n  segm entaria de una a rte ria  con necrosis fib rin o id e  pariétal.
En cambio, cuando en el curso de la enfermedad aparece hipertensién arterial, insu­
ficiencia renal o ambas se ensombrece notablemente el pronéstico. Ya lo comprobaron 
FROHNERT y SHEPS (56) cuando vieron que el porcentaje de supervivencia de estes en­
fermes era notablemente inferior en relacién con los normotensos y los que tenlan una 
funcién renal normal, a pesar de que todos ellos recibieron un tratamiento de fonde simi­
lar. Este hecho también ha side visto en nuestros enfermes, como ya expusimos anterior- 
mente.
De todo lo dicho se deduce que la Panarteritis nodosa tiene mejor pronéstico en las 
formas exclusivamente cutâneas, en las formas oligosintomâticas que afectan a uno o po- 
cos érganos o aparatos, en los casos que no cursan con lesiones renales o cardiovascu-
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lares y, sobre todo, en aquellos que por llegar con prontitud a un diagnôstico exacte se 
benefician de un tratamiento precoz y eficaz.
Como ya hemos expuesto al hablar del pronôstico, el tratamiento mâs idôneo de 
esta enfermedad es la administraciôn de glucocorticoides (cortisona o derivados) y de 
ACTH, cuyo efecto beneficioso se objetivô desde los primeros ensayos terapéuticos de estes 
productos (143) (144); no obstante, es precise puntualizar ciertos aspectos en cuanto a 
modo de empleo, riesgos y contraindicaciones de estes medicamentos.
Ante todo hemos de decir que los esteroides y el ACTH no son, en ningûn modo, 
un tratamiento definitive ni curative de la enfermedad; con ellos se obtiene una mejorîa 
notable en la mayoria de los casos e incluso una desapariciôn de todos los sintomas con 
normalizaciôn total desde el punto de vista analltico que en algunos enfermes permite la 
supresiôn de la medicaciôn y permite hacer una vida normal durante ahos, pero en el 
memento actual es todavia arriesgado hablar de auténticas curaciones de la enferme­
dad, ya que, como sabemos, incluso pasados veinte ahos, puede haber recurrencias del 
proceso. Por otro lado, no en todos los enfermes se toleran y en algunos incluso pue-
mm
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F ig . 28.— Caso P-21 (A. P. 74B2789.— F. ]. D.).
Vesicula biliar (H . F.).
D e ta lle  de la lésion an terio r.
den empeorar los sintomas, como ocurriô en un enfermo nuestro con localizacién exclu­
sivamente cutânea, en el que el tratamiento esteroideo, lejos de mejorar, empeoraba su 
cuadro.
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En los enfermos que presenten insuficiencia renal su empleo debe ser cauteloso, 
rebajando la dosis habituai en relaciôn al grade de disminuciôn de la funciôn renal, vi- 
gilando estrechamente los niveles de urea y utilizando, si es precise, los métodos de de- 
puraciôn extrarrenal con diâlisis peritoneal o rihdn artificial.
F ig . 29. Caso P-21 (A . P. n. 74B2789.— F. J. D.).
Vesicula biliar (Gallego).
D esestriic turac iôn  segm entaria de la pared  a r te r ia l con desapariciôn de las fibras elàsticas.
También es precise, en todos los enfermos tratados con esteroides, contrôler de for­
ma habituai la presiôn arterial, no sôlo porque el pequeho efecto mineralcorticoide de 
casi todos los glucocorticoides eleve las cifras tensionales a consecuencia de la reten- 
ciôn de sodio consiguiente, sine sobre todo por el hecho de que,al favorecerse por los 
esteroides la evoluciqn de las lesiones arteriales a la curaoiôn histolôgica con fibrosis y 
engrosamiento de su pared y oclusiôn de la luz vascular, se pueden producir infartos en 
diverses organes (miocardio, rihôn, etc.) (145) que den lugar a variaciones bruscas de 
las cifras tensionales; en otras ocasiones el empleo de los esteroides facilita el desarro- 
llo de hipertensién arterial, como en uno de nuestros casos, a consecuencia de que las 
lesiones vasculares renales cicatrizadas pueden, por disminuciôn del flujo sanguîneo, es- 
timular el sistema renina-angiotensina, habiéndose resehado casos en los que se desarro­
llé, en un corto espacio de tiempo, una hipertonia maligna coh el empleo de altas dosis 
de cortisona (146).
En aquellos pacientes que tengan un ulcus gastroduodenal, ya sea previo o esté con- 
dicionado por lesiones arteriticas de los vasos gâstricos, se deben sustituir los esteroi-
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des por ACTH, utilizando 100 U. I. a dias alternes o cada tercer dia inicialmente para 
bajar luego la dosis a 100 U. I. semanales de compuestos “depot” .
En cuanto a dosis y preparado, preferimos usar la 6-metil-prednisolona a razôn de 
1-2 mg/dla/Kg. en los brotes agudos, de forma inicial, para ir rebajando paulatinamente 
la dosis en cuanto se inicie la mejorîa cli'nica y analitica y dejar bien una dosis peque- 
na (8-16 mg. a dias alternos), al menos durante seis meses o sustituirla por 100 mg. de 
ACTH-depot semanal.
En caso de un nuevo brote se iniciarâ de nuevo el tratamiento inicial con dosis ele- 
vadas de corticoides.
El empleo de inmunosupresores que en otros procesos de estirpe inmunolôgica co- 
adyuvan la terapéutica esteroidea o incluso la sustituyen con ventaja en algunas circuns- 
tancias no se ha visto que, hasta el momento, ofrezca resultados favorables estadistica- 
mente significatives; tampoco tenemos experiencia personal de su empleo en la Panarte­
ritis nodosa.
Antes de la era esteroidea se utilizaron los antihistaminicos con resultados dispares, 
pero favorables en algunos casos (147); hoy en dia han caido en desuso, al igual que 
el âcido paraaminosalicilico y otros.
En el caso de Panarteritis nodosa cutis que empeoraba con esteroides se utilizô con 
g ran éxito la fenil-butazona; el enfermo lleva nueve anos en buena situacién y sin trata­
miento alguno en la actualidad. En otro caso también con sintomas cutâneos exclusiva­
mente se administré fenil-butazona, junto con prednisolona, y el enfermo mejoré râpida- 
mente, llevando mâs de nueve ahos asintomâtico.
Independientemente debe hacerse un tratamiento sintomâtico apropiado, segûn la cli- 
nica que présente el enfermo (analgésicos, anabolizantes, diuréticos, digitâlicos, etc ), y 
una alimentacién asimismo adecuada de acuerdo con su situacién.
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II.—ENFERMEDAD DE CHURG-STRAUSS
ENFERMEDAD DE CHURG STRAUSS
Definiciôn.— Es una angeitis necrotizante caracterizada desde el punto de vista his- 
tologico por una infiltracion celular de eosinôfilos, tanto a nivel de la pared vascular como 
fuera de ella, donde se pueden llegar a formar granulomas, y clinicamente por cursar 
con marcada eosinofilia y manifestaciones respiratorias acusadas.
Sinonimia.—Angeitis “ alérgica” granulomatosa. Colagenosis eosinofilica. Enfermedad 
o angeitis de Churg-Strauss.
HIstoria.—A partir de 1930 surgieron una serie de comunicaciones de casos “atipi- 
cos” de Panarteritis nodosa. Algunos autores como HARKAVY (148) y WILSON y ALEXAN­
DER (149) vieron que en mâs del 10 por 100 de los enfermos de Panarteritis se obser- 
vaba conjuntamente la existencia de asma y notable eosinofilia y justamente ellos eran 
los que presentaban, aparte de lesiones vasculares, mâs alteraciones extravasculares de 
infiltracion celular del tejido conjuntivo que habian side ya objetivadas por ROSSLE (150). 
Poco después SMITH (151) vio la existencia de arteritis y eosinofilia en un caso con sin- 
drome de Loffler y, por fin, CHURG y STRAUSS (4) en 1951, y tras un minucioso estudio 
cllnico-patolôgico, separaron definitivamente de la Panarteritis nodosa a aquellos enfer­
mos que presentaban granulomas extravasculares, asma y eosinofilia y que pasaron a in- 
teg rar un nuevo grupo, la angeitis “ alérgica” granulomatosa o enfermedad de Churg- 
Strauss.
En 1956, ENGFELDT y ZETTERSTROM (17), basândose en la existencia de casos 
cuyas caracterlsticas cllnicas eran similares a las de la enfermedad de Churg-Strauss, 
pero con una evoluciôn por lo general bastante benigna, y que histolôgicamente mostraban 
una infiltracion tisular difusa de eosinôfilos sin llegar a formar auténticos granulomas y 
con lesiones vasculares menos acusadas definieron una nueva entidad, la colagenosis 
eosinofilica.
Teniendo en cuenta la estrecha relaciôn clinica, histolôgica y, con toda probabili- 
dad, etiopatogénica de ambos procesos, se suelen englobar ambos en una ùnica enti­
dad, con dos formas histolôgicas, difusa, que corresponderia a la variedad de Engfeldt 
y Zetterstrom, y granulomatosa, que fue la descrita inicialmente por Churg-Strauss.
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Frecuencia.— Inicialmente se supuso que al menos la forma granulomatosa era sin 
duda menos frecuente que la Panarteritis nodosa, baste considerar que WILSON y ALE­
XANDER (149) solo observaron un 15 por 100 de casos que podian corresponder a este 
proceso, dentro de un numeroso grupo de enfermos con Panarteritis nodosa.
Ahora bien, probablemente esta enfermedad, sobre todo en su forma difusa, sea mu- 
cho mâs frecuente de lo que se piensa, y ello quizâs sea debido a que muchos casos que 
cursan con una evoluciôn benigna dejan de ser diagnosticados por no realizarse el exa­
men anatomopatolôgico apropiado. No cabe duda que muchos enfermos que se catalo- 
gan de "infiltrado pulmonar con eosinofilia” o de “ sindrome de Loffler” no son otra cosa 
que formas benignas de la angeitis de Churg-Strauss.
Nuestra casuistica es de sôlo siete casos, cifra notablemente inferior a los 29 en­
fermos que hemos estudiado con Panarteritis nodosa, siendo por tanto la relaciôn entre 
ambas de 4 a 1 a favor de esta ultima.
Hemos de tener en cuenta, no obstante, que de los siete casos, cuatro han sido es- 
tudiados en 1972 y 1974 y los tres restantes lo fueron de 1964 a 1972, lo que demuestra 
que en los ùltimos anos se diagnostica con mayor frecuencia, probablemente porque se 
piensa mâs en esta enfermedad, y no séria extraho que en un future prôximo se vea 
quizâs mâs a menudo que la Panarteritis nodosa.
De nuestros siete casos, cuatro corresponden a la forma granulomatosa y tres a la 
formq difusa, es decir que hemos visto una frecuencia similar en las dos variedades.
Edad y sexe.—Aunque las edades extremas que hemos observado han sido de vein- 
tiuno a sesenta y tres anos, la mayoria de nuestros pacientes estaban en la edad 
media de vida, ya que cuatro de ellos se encontraban entre los treinta y seis y los cin- 
cuenta anos y, por fin, otro ténia veintinueve ahos en el momento de su ingreso. Ello de­
muestra que en la enfermedad de Churg-Strauss existe una mener dispersiôn de edad 
que en la Panarteritis nodosa y no suele presentarse ni en los muy jôvenes ni en los an- 
cianos.
En cuanto al sexo se refiere, también hemos objetivado un predominio de los varo- 
nes, al igual que ocurre en la Panarteritis nodosa. Cinco de nuestros pacientes, el 71,43 
por 100 eran hombres y sôlo dos mujeres.
Si bien siete casos son pocos para establecer conclusiones auténticamente vâlidas, 
no cabe duda de que el predominio del sexo masculino parece bastante significative.
Etiopatogenia.—Aunque, como en la mayoria de las angeitis necrotizantes, tanto la 
etiologia como los mécanismes patogénicos que conducen al desarrollo de la enferme­
dad no se conocen bien, una serie de factores como el asma, la eosinofilia, y sobre 
todo la frecuente existencia de fenômenos de sensibilizaciôn, apuntan hacia un origen 
alérgico del proceso.
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Quizâs sea interesante profundizar en las funciones de los eosinôfilos para tratar de 
comprender la importancia de su aumento en la enfermedad de Churg-Strauss y su re­
laciôn con los posibles factores desencadenantes de la misma.
Se conoce desde hace muchos ahos la relaciôn de los eosinôfilos con fenômenos 
alérgicos y se pensô, en principio, que los niveles elevados de histamina, que suelen ob­
serva rse en estes casos, jugarfan un papel prépondérante como factor quimiotâctico de 
los eosinôfilos.
En expérimentes realizados hace algunos ahos se ha podido comprobar que la apli- 
caciôn local de histamina sôlo produce una quimiotaxis positiva sobre los eosinôfilos en 
aquellos casos en los que existe una eosinofilia sanguînea previa o en los pacientes alér­
gicos (152) mientras que carece de efecto quimiotâctico en los individuos normales.
Sin embargo, los complejos antigeno-anticuerpo, sobre todo cuando se combinan con 
componentes activos del complemento, si que ejercen una marcada atracciôn tanto so­
bre los neutrôfilos como sobre los eosinôfilos (153), pero la respuesta de estes ùltimos 
se produce principalmente cuando los complejos quedan fijos en los tejidos y no cuando 
son complejos antigeno-anticuerpo circulantes (154) (155).
Se ha podido comprobar también que puede producirse eosinofilia en circunstancias 
de agammaglobulinemia (156) y ello hizo pensar que probablemente la inmunidad ce­
lular podria jugar un papel en la presentaciôn de la misma.
Recientes estudios sobre este tema (157) (158) (159) permiten expresar la actual si- 
tuaciôn del problema en los siguientes términos: Ante la presencia de complejos inmuno- 
lôgicos en un determinado tejido se origine una infiltraciôn celular inicial, en unas horas, 
de células linfocitarias timo-dependientes, las cuales producen una sustancia que, combi- 
nada con los inmunocomplejos, da lugar a un factor quimiotâctico de los eosinôfilos, los 
cuales, en virtud de los efectos de este factor, invaden la zona tres o cuatro dias des­
pués. La timectomia o la administraciôn de suero anti-linfocito impide la quimiotaxis de 
eosinôfilos, pero una vez iniciada ésta no pueden frenarla ya; ello indice que la eosino­
filia se produce en dos fases: inductîva o timo-dependiente y proliferativa o timo-inde- 
pendiente que, sin embargo, puede frenarse por la administraciôn de ciclofosfamida u 
otros citostâticos.
En la enfermedad de Churg-Strauss probablemente el mecanismo de comienzo de la 
lesiôn sea similar a lo que acabamos de describir. Una vez acumulados los eosinôfilos 
en torno al complejo antigeno-anticuerpo fijado en los tejidos, se producirâ una lisis de 
algunas de estas células, con lo que se liberarân enzimas lisosômicas que favorecerân 
la necrosis tisular y la reacciôn granulomatosa consiguiente.
Segûn la intensidad, extensiôn y duraciôn del estimulo inicial se producirâ una infil­
traciôn tisular eosinôfila difusa o auténticos granulomas, dando lugar a las dos varieda­
des histolôgicas de esta enfermedad. Los vasos se afectarian secundariamente, con in-
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filtraciôn eosinôfila de su pared y necrosis posterior por los enzimas lispsômicos procé­
dantes de los eosinôfilos.
Quizâ la diferencia mâs importante entre la Panarteritis nodosa y el Churg-Strauss, 
estribe en que en la primera se produzcan inmunocomplejos circulantes que luego son 
atrapados en la pared vascular y en el Churg-Strauss los complejos quedan fijos en los 
tejidos atrayendo allî a los eosinôfilos y afectândose los vasos de una forma secundaria.
No obstante, quedan aûn muchos puntos por aciarar hasta que lleguemos a com­
prender totalmente la etiologia y la patogenia de esta enfermedad.
CUADRO CLINICO
1. Manifestaciones generates.— a) Fiebre.—Al igual que en la Panarteritis nodosa, 
la fiebre es un sintoma muy frecuente en las angeitis de Churg-Strauss. No obstante su 
evoluciôn suele ser por lo general mâs irregular en este ultimo proceso (11) y, ademâs, 
no suele ser excesivamente elevada (160) siendo raro que sobrepase los 39° C.
En nuestra casuistica, cinco enfermos de un total de siete presentaron fiebre. En dos 
de ellos fue sôlo moderada, de 38°, y en los très restantes alcanzô 39°, pero en ningûn 
caso fue superior a estas cifras.
Sôlo dos enfermos presentaron la fiebre todos los dias. En otros dos casos se ma- 
nifestô en forma de una sola onda febril de varies dias, quedando luego apiréticos. Por 
ûltimo en otro enfermo la fiebre evolucionô en forma de ascensos transitorios, dejando 
intervales de temperature totalmente normal. Todo ello coincide con la experiencia de 
otros autores, ya sehalada.
b) Repercusiôn general.—También es un date relativamente frecuente, pero que no 
siempre estâ présente. Suele cursar con astenia y anorexia marcadas que se acompa- 
nan, casi inevitablemente, de acusada pérdida de peso (160).
En cuatro enfermos, el 57,14 por 100, hemos observado signos de repercusiôn ge­
neral importante.
2. Afectaciôn respiratoria.— El aparato respiratorio se afecta electivamente en la en­
fermedad de Churg-Strauss, hasta tal punto que casi se puede asegurar que la ausencia 
de sintomatologla respiratoria excluye el diagnôstico.
El sintoma cardinal es el asma bronquial que, ademâs, suele ser la primera mani- 
festaciôn de la enfermedad; su apariciôn es variable (4) (161) (162) (340), pero no es 
rado que se inicie meses o ahos, como sintoma aislado, antes de la generalizaciôn de 
la enfermedad (11). Pacientes catalogados de “asma intrinseco” pueden desarrollar pos-
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teriormente una angeitis granulomatosa y lo que se catalogô de “asma intrinseco” no fue 
otra cosa que la primera manifestaciôn de! proceso.
En ocasiones el asma lleva una evoluciôn grave, subintrante y que cede dificilmente 
con los diversos tratamientos empleados.
Siempre que un “ asma intrinseco” o un asma de curso subintrante se complique 
con nefropatia, sintomas cutâneos o neuropatia periférica, es decir siempre que evolu- 
cione al llamado por Jiménez-Diaz “ periodo angioconectivo” (163), debe pensarse que 
estâmes ante una angeitis necrotizante y, en particular, ante una enfermedad de Churg- 
Strauss.
Nuestros siete enfermos tuvieron manifestaciones respiratorias. En cinco de ellos se 
presentaron tipicas crisis asmâticas que ademâs fueron en los cinco el primer sintoma de 
la enfermedad; en tres enfermos el asma se présenté en forma de crisis recortadas que 
se iniciaron desde unos meses hasta varies ahos antes que el reste de la sintomatolo- 
gia y en los dos restantes el asma era continua y persistante cediendo sôlo de forma 
transitoria con la administraciôn de altas dosis de esteroides.
Los dos enfermos que no tuvieron crisis tipicas de asma presentaron disnea modr 
rada o intensa junte con otras manifestaciones respiratorias de las que hablaremos a 
continuaciôn.
Es clâsica, desde la publicaciôn de Churg-Strauss (4), la existencia en este proce­
so de infiltrados pulmonares similares a los que se observan en el sindrome de Lôffler, 
como habia observado ya SMITH (151) y luego se ha confirmado por diversos autores 
(11) (160) (340). Ante un caso de infiltrados pulmonares con eosinofilia (146) que se 
acompahe de asma debe plantearse el diagnôstico diferencial, entre otras, con la angei­
tis granulomatosa de Churg-Strauss (165).
Hemos visto condensaciones pulmonares en tres de nuestros enfermos, lo que sig- 
nifica el 42,86 por 100, de los que dos de ellos presentaron, como sintoma fundamental, 
asma bronquial.
En dos de estos pacientes con condensaciones pulmonares comprobamos la existen­
cia de hemoptisis, siempre de escasa cuantia, pero que en un caso fue el sintoma inicial 
de la enfermedad. Aunque pueden aparecer (11) (340) no vimos ningûn caso con pleu- 
ritis.
3. Sinton^tologia cutânea.—También constituye uno de los sintomas que, si no ca­
pitales, si son importantes en el cuadro clinico de este proceso.
Al igual que en la Panarteritis nçdosa, a veces se observan nôdulos cutâneos o sub- 
cutâneos a nivel del cuero cabelludo, tronco o extremidades (4) (11) (160) (161). No 
hemos podido ver en nuestros enfermos ningûn caso que presentase nôdulos.
Mayor importancia tienen las manifestaciones purpûricas (160) ya que es una de
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las manifestaciones cutâneas mâs frecuentes de la enfermedad de Churg-Strauss; se tra­
ta de una purpura angiopâtica en la que las cifras de plaquetas son siempre normales, 
a excepciôn de cuando el proceso se complice con un sindrome de “coagulaciôn intra- 
vascular diseminada” , en cuyo caso lo lôgico es encontrar trombopenia.
De los cuatro pacientes en los que vimos sintomatologla cutânea, tres presentaron 
un cuadro pupûrico. En uno de ellos la purpura se acompahaba de prurito intense y le­
siones penfigoides hemorrâgicas (161) (figs. 30 y 31).
F iG . 30.— Caso C. S.-2. 
j  Lesiones hemorrâgicas 
1 en la frente.
También pueden presentarse mâculas, papulae o incluso postulas (160); nosotros 
hemos visto en una ocasiôn elementos maculares y en otra auténticas pâpulas; no tuvi- 
vos la oportunidad de observer elementos pustuloses en ninguno de nuestros pacientes.
4. Afectaciôn del sistema nervioso.—Distinguiremos, como suele hacerse habitual- 
mente, la sintomatologla del sistema nervioso central y la del periférico.
En cuanto al primero, y como consecuencia de arteritis de los vasos cerebrales, 
pueden aparecer accidentes cerebro-vasculares (hemorragia parenquimatosa o subarac- 
noidea, trombosis, etc.). Por otro lado tampoco son infrecuentes las crisis convulsrvas, 
jacksonianas o generalizadas, condicionadas en g ran medida por la disminuciôn del rie- 
go sanguineo en los territorios dependientes de varies enfermos. Por ûltimo pueden ob- 
servarse situaciones estuporosas o comatosas, secundarias a los accidentes vasculo-ce- 
rebrales ya sehalados o a factores metabôlicos, a la cabeza de los cuales figura la ure­
mia en aquellos pacientes que cursan con insuficiencia renal.
No hemos tenido la oportunidad de objetivar alteraciones del sistema nervioso central 
en nuestra casuistica.
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En cuanto a la sintomatologla dependiente de lesiones que afectan al sistema ner­
vioso periférico, hemos de decir que su frecuencia es mucho mayor que la de las lesio­
nes del sistema nervioso central.
En mâs de la mitad de los casos de la estadi'stica de Churg-Strauss (4), asi como 
en otros casos publicados (161) (167) existia neuropatia periférica.
Nosotros la hemos observado en seis enfermos, el 85,71 por 100, ya que sôlo uno 
estaba libre de sintomatologla neurolôgica.
En todos ellos pudimos comprobar la presencia de manifestaciones motoras con 
atrofias musculares en cinco, e hipo o arreflexia en los seis con acusada pérdida de 
fuerza en los miembros afectos.
En los seis enfermos existian también alteraciones sensoriales acusadas con hipo- 
estesia o anestesia global en diversos territorios simultâneahiente; dos casos presenta­
ron parestesias, y en una ocasiôn los nervios cubitales y peroneos se palparon notable­
mente aumentados de grosor.
F ig . 31.— Caso C. S.-2. 
Vesiculas hemorrâgicas 
en mano.
5. Aparato digestivo.—La sintomatologla mâs frecuente a nivel del aparato digestivo 
viene dada por dolores abdominales que los observamos en cuatro enfermos, es decir en 
el 57,14 por 100. Estas molestias dolorosas suelen ser difusas, en ocasiones de tipo cô- 
lico, y en dos enfermos se acompaharon de diarrea apareciendo, ademâs, en uno de 
ellos vômitos alimenticios.
Todas estas manifestaciones que vimos en nuestra casuistica han sido objetivadas 
por otros autores (160), quienes también hacen hincapié en la frecuencia con que apa- 
recen hemorragias digestivas, como consecuencia de ulcéras gâstricas o intestinales pro-
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ducidas por localizacién de la enfermedad en los vasos que nutren el tubo digestivo.
Del mismo modo, y por mecanismos similares a los ya explicados cuando estudia- 
mos la Panarteritis nodosa, puede presentarse una hepatomegalia con o sin signos de 
disfuncién hepàtica, aunque el higado no es una de las vi'sceras mâs afectadas en.nues­
tra enfermedad (160). Sélo en dos de nuestros pacientes hubo hepatomegalia clinica 
mente valorable.
6. Rihôn y vias urinarias.— Existe también en el Churg-Strauss, al igual que en la 
Panarteritis nodosa, una notable discordancia entre las manifestaciones cllnicas de afec- 
tacién renal o de vfas urinarias y los datos de laboratorio por lo que estudiaremos, aqui 
también, conjuntamente ambos aspectos.
Tampoco hemos recogido en la literatura al respecte (11) (160) (167) sintomatolo­
gla renal valorable.
MEDREA (168) y SOKOLOV (161) sehalan la existencia de edemas en miembros in­
feriores en sus casos, pero advierten que sin acompaharse de insuficiencia cardiaca o 
renal.
É
F ig . 32.— Caso C. S.-2 (A . P. n." 69N53.— F. J. D.).
Pulmôn (H . F.).
Lesiones vasculares necrotizantes e in flam ato rias  semejantes a las observadas en rihôn.
En nuestra casulstica tres enfermos de un total de siete presentaron sintomatologla
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relacionada con el aparato urinario y dos de ellos exhibieron sintomas de vlas, ya que 
uno solo tuvo polaquiuria y el otro era una enferma que cursô con dolor renoureteral, y 
en el estudio urografico se objetivô una hidronefrosis, demostrândose en el acto ope-
t i
m m
F ig . 33.— Caso C. S.-2 (A. P. n.° 69N53.— F. J. D.).
Rinon (H . F.).
N ecrosis fib rin o id e  en la pared  de un vaso y granulom as extravasculares.
ratorio una lesion ureteral que el estudio histologico demostro ser una enfermedad de 
Churg-Strauss: creemos que se trata de un caso real mente excepcional, pues aunque se 
habian descrito casos de Panarteritis nodosa con afectaciôn ureteral, y en uno de nuestros 
enfermos existian lesiones vasculares ureterales, no tenemos conocimiento de publica- 
ciones de enfermedad de Churg-Strauss con esta localizacién. Por ultimo, el enfermo 
restante tuvo una hematuria macroscépica asintomâtica.
Refiriéndonos ahora a los datos de laboratorio, hemos de decir que la funcién renal 
se altéré en otros dos pacientes, permaneciendo normal en los cinco restantes (entre ellos 
dos que presentaron molestias urinarias). En uno de ellos estaba francamente reducida y 
en el otro sélo moderadamente afectada.
Sin embargo, en tres enfermos existié discrete proteinuria y en cinco, el 71,43 por 
100, alteraciones en el sedimento urinario con microhematuria y leucocituria en los cin­
co y cilindruria (cilindros hialino-granulosos o granulosos) en cuatro de ellos.
Estos resultados concuerdan con lo expuesto por otros autores (11) (160) quienes
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encuentran retenciôn nitrogenada sôlo en algunos casos mientras que, por otra parte, es 
bastante frecuente la proteinuria discreta y la microhematuria.
7. Aparato cardiovascular.— No cabe duda que uno de los sintomas mâs graves, y 
que pueden conducir al fallecimiento del enfermo en la angeitis de Churg-Strauss, es la 
insuficiencia cardiaca derivada de la frecuente lesiôn vascular miocârdica (4) (161) 
(162). También aparece en algunos casos una endocarditis parietal (169).
En dos enfermos hemos encontrado signos electrocardiogrâficos de isquemia mio­
cârdica, sin tener ninguno de los dos sintomatologla de angor ni signos de insuficien­
cia cardiaca en el momento de realizaciôn del E. C. G. Hay que tener en cuenta, ade­
mâs, que los dos pacientes pertenecian al sexo femenino y eran bastante jôvenes (21 y 
38 ahos), lo que iba en contra de que las alteraciones del E. C. G. fuesen de naturaleza 
arterioesclerôtica. Una de ellas, la mâs joven, falleciô posteriormente con un cuadro de in­
suficiencia cardiaca que se desarrollô con posterioridad.
w :
F ig . 34.— Caso C. S.-2 (A . P. n.° 69N 53.— F, J. D.).
Rinôn (H . F.).
D e ta lle  de la lesiôn vascular y de los granulom as de la figura an terio r.
La afectaciôn endocârdica en la angeitis que nos ocupa suele revestir unas carac- 
teristicas especiales que la asemejan notablemente a la endocarditis parietal fibroplâstica 
descrita por LOFFLER (168), hasta el punto que en la actualidad esta entidad prâctica- 
mente se incluye dentro del concepto de “colagenosis eosinofilica” (17) (169).
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No hemos visto ningûn caso que presentase endocarditis parietal o, con mâs pro- 
piedad, “ enfermedad endomiocârdica” (169). Tampoco hemos visto en ninguno de nues­
tros enfermos signos ni sintomas que hicieran sospechar la existencia de afectaciôn pe- 
ricârdica.
En cuanto a la presencia de hipertensién arterial que fue observada con relativa fre­
cuencia por Churg y Strauss (4), si bien es cierto que en casos de evoluciôn prolonga­
da (4) (11), creemos que estâ en relaciôn mâs o menos directa con la existencia de in­
suficiencia renal y con alteraciones vasculares difusas a nivel de este ôrgano.
El no haber observado ningûn caso de hipertensiôn arterial en nuestra casuitica se 
explica, segûn acabamos de decir, por la escasa frecuencia de insuficiencia renal que tu­
vieron nuestros enfermos.
M
F ig . 35. Caso C. S.-2 (A. P. n.' 69N53. F. ]. D  
Rinôn (H . F.).
Lesiôn sem ejante a la an terior.
8. Aparato locomotor.— En muy raras ocasiones hay afectaciôn articular (160), y 
cuando existe no suele ser muy significative.
Sôlo uno de nuestros enfermos tuvo poliartralgia con signos inflamatorios a nivel de 
algunas articulaciones que cedieron pronto con el tratamiento adecuado.
Otros signos y sintomas.— Se ha descrito también en este proceso la apariciôn de 
adenopatlas moderadas (4) (161) que no hemos visto en ninguno de nuestros enfermos. 
Tampoco pudimos objetivar esplenomegalia en ninguno de ellos.
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DATOS DE LABORATORIO
1. Hematologîa.— Hemos visto anemia sôlo en tres enfermos con angeitis de Churg- 
Strauss, es decir el 42,86 por 100 de nuestra casulstica y que es un porcentaje muy si­
milar al que objetivamos en la Panarteritis nodosa.
En ningûn caso fue una anemia marcada, ya que las cifras mâs bajas fueron de 
70 por 100 de hemoglobina que correspondian a 3.500.000 hematies por mm'. Esto con- 
cuerda con lo expuesto por otros autores (160).
Usualmente se trataba de una anemia normocrômica y sôlo en un caso habia cierta 
tendencia a la hipocromia.
Mucho mâs frecuente es la apariciôn de leucocitosis (160) (162) (167) que, ade­
mâs, puede ser muy elevada alcanzando en ocasiones valores de hasta 60.000 por mm‘. 
En todos nuestros enfermos habia leucocitosis menos en uno; la cifra mâs elevada que 
observamos fue de 34.400 por mm y en tres pacientes comprobamos leucocitosis supe­
rior a 30.000 en algùn momento de su enfermedad.
4
F ig . 36. Caso C. S.-2 (A . P. n." 69N53. F. J. D.).
Pelvis renal (FI. E.).
Necrosis fib rin o id e  e in filtra d o  in flam ato rio  en una a rte ria  de pequeno calibre.
Sin embargo, el dato mâs importante del hemograma es la eosinofilia, ya que prâc- 
ticamente estâ présente en el 100 por 100 de los individuos que padecen este proceso.
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Ademâs, la eosinofilia acostumbra a ser intensa, y sôlo en raras ocasiones, o en pé­
riodes de defervescencia de la enfermedad, es discreta. CHURG y STRAUSS (4) llegaron 
a observar hasta 84 por 100 de eosinôfilos en la fôrmula leucocitaria de un caso que te­
nia 60.000 leucocitos por m m \ lo que représenta un valor absolute de 50.400 eosinôfilos 
por mm".
%
'è
mm
i !G. 37. Caso C. S.-2 (A . P. n." 69N53.— F. J. D.).
Rinôn (H . E.).
R u p tu ra  de la pared vascular con in filtra d o  po lim orfon uclear eosinôfila .
Todos nuestros enfermos han presentado eosinofilia, con cifras que han oscilado 
entre 6 por 100 y 61 por 100 en la fôrmula leucocitaria y en valor absolute desde 480 
a 20.984 por mm". Sôlo uno de nuestros pacientes y en uno de los hemogramas que se 
le practicaron mostrô solamente 240 eosinôfilos por mm", cifra que se encuentra dentro 
de los limites altos de la normalidad.
Si comparâmes la eosinofilia de los pacientes con enfermedad de Churg-Strauss y 
la de los que tienen Panarteritis nodosa, podremos observar una notable diferencia tan­
to en los niveles de la eosinofilia como en el porcentaje de enfermos que la padecen.
En efecto, en la enfermedad de Churg-Strauss la totalidad de los enfermos tienen, 
como acabamos de decir, eosinofilia mientras que en la Panarteritis nodosa (siempre 
ateniéndonos a nuestra casuistica) sôlo el 31,79 por 100 de los casos la presentaron. 
Y en cuanto a su intensidad la diferencia entre ambas enfermedades en todavia mayor,
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ya que en la P. A. N., cuando existiô, fue mucho mâs moderada, de 260 a 713 por mm", 
siempre segûn nuestros propios datos. Volveremos a insistir sobre los puntos dispares 
entre ambos procesos al hablar del diagnôstico diferencial entre las diversas angeitis.
F ig . 38. Caso C. S.-2 (A. P. n." 6 9 N 5 3 .-  F. J. D.).
Rinôn (H . F.).
G ranu lom a con p red om in io  eosinôfila  a n ive l in terstic ia l.
La cifra de plaquetas fue normal en todos nuestros enfermos, lo que concuerda con 
todos los autores consultados; los elementos purpûricos que se observan en esta enfer­
medad se deben a un mecanismo angiopâtico.
En uno de nuestros enfermos se hizo un examen de la médula ôsea por punciôn es- 
ternal, y en ella pudo objetivarse una intensa eosinofilia de elementos maduros y sin 
caracteristicas celulares anormales en ninguno de ellos.
Precisamente la existencia de una leucocitosis acusada con eosinofilia, en ocasio­
nes muy intensa y acompahada de infiltraciôn tisular, y medular, de dichas células ha 
inducido a algunos autores como ODEBERG (170) a considerar la leucemia de eosi­
nôfilos y la colagenosis eosinofilica como una sola entidad. La clin ica de los casos cata­
logados de leucemia de eosinôfilos ofrece ciertamente unas caracteristicas muy peculia- 
res (171) con dificultad respiratoria, afectaciôn neurolôgica e insuficiencia cardiaca, a 
veces con endocarditis parietal superponible a la endocarditis de LOFFLER (168) que 
son, por otra parte, manifestaciones bastante tipicas también en la angeitfs de Churg-
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Strauss, tanto en la forma granulomatosa como en la variedad difusa o colagenosis eosi­
nofilica de ENGFELDT y ZETTERSTROM (17).
Ademâs, las dudas de algunos autores sobre la existencia de una auténtica leuce­
mia de eosinôfilos hizo incliner aûn mâs la balanza hacia los partidarios de unificar am­
bos procesos (172) (173). No obstante, nadie ha podido demostrar que los eosinôfilos 
sean incapaces de sufrir una transformaciôn neoplâsica (154) y, ademâs, la apariciôn 
de cromosoma Filadelfia (174) (175) y de otras anomalies cromosômicas (176) en al­
gunos casos de leucemia de eosinôfilos permite apoyar la existencia de este proceso 
como entidad independiente de la colagenosis eosinofilica.
^Cômo se explicaria enfonces la existencia de endocarditis parietal de Lôffler o de 
asma en la leucemia de eosinôfilos?
F ig . 39.— Caso C. S.-2 (A . P. n.« 69N 53.— F. J. D.).
Rinôn (H . E.).
N ecrosis fib rin o id e  en una a rte r ia  de pequeno ca libre  e in filtra d o  periférico .
Existen multiples causas que pueden dar lugar a eosinofilia. Una de las mâs impor­
tantes es la originada en virtud de procesos de naturaleza alérgica o inmunoalérgica que, 
como ya explicamos previamente, favorecerian la apariciôn de eosinofilia no sôlo sangui- 
nea, sino también tisular. Pero independientemente de estos procesos, es évidente que en 
otras circunstancias se asiste a una infiltraciôn tisular de eosinôfilos, como en la eosino­
filia tropical, o en la leucemia de eosinôfilos.
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En todas estas situaçiones probablemente a causa de enzimas lisosômicos o de al- 
gùn otro factor, aùn desconocido, producido por les eosinôfilos (154), se originan'an le- 
siones pulmonares, endomiocârdicas, vasculares, etc. Por este mecanismo patogénico se 
pueden ver lesiones y, por tanto, smtomas similares en diferentes enfermedades que 
cursen con eosinofilia.
Por todo ello quizâs debemos considerar actualmente a la “ colagenosis eosinofilica 
diseminada” como un cajôn de sastre de! que se debe separar el concepto de leuce- 
mia eosinôfila, aunque pueda presentar unos sintomas comunes con aquélla. Del mismo 
modo se separarân en el future otras entidades conforme se vayan conociendo mejor sus 
aspectos etiolôgicos.
Y, en definitive, quedarân incluidos dentro del concepto colagenosis eosinofilica- 
enfermedad de Churg-Strauss, solamente les casos de probado origen alérgico.
00A
1w
1
c-
F ig . 40.— Caso C. S.-2 (A . P. n." 69N53.— F. J. D.). 
Rinôn (H . E.).
Lesiones de en d arte ritis  fibrosa.
2. Proteinograma.— Solo une de nuestros enfermes mostrô un espectro proteico to- 
talmente normal, tanto en le que se refiere a las proteinas totales como a las diverses 
fracciones del mismo.
En très casos pudimos comprobar la existencia de hipoalbuminemia que en une de
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ellos era muy acusada y coincidia con anemia, marcada repercusion general y protei­
nuria.
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F ig . 41.— Caso C. S.-7 (A. P. n." 74B1931. F. J. D.).
Biopsia renal (H . E.).
Lesion fo cal del ov illo  g lom eru lar sinequiante con la capsula de B ow m ann.
Très enfermes presentaron elevaciôn notable de les niveles de gamma globuline y en 
très pacientes se observé también elevaciôn de alfa-1-globulina; este aumento de alfa-1- 
globulina fue en les très muy discrete y en une de ellos se acompanô de elevaciôn de 
las gamma-globulinas.
No hemos visto alteraciones de las otras fracciones del proteinograma en nuestra 
casuistica.
Con estes dates podemos concluir que les valotes de las proteinas plasmâticas se 
alteran muy frecuentemente en la enfermedad de Churg-Strauss (sôlo es normal en el 
14,29% ), apareciendo hipoalbuminemia, aumento de gamma-globulina y de alfa-1-globu- 
lina en mas del 42 por 100 de les casos.
3. Otros datos analiticos.— En très de nuestros enfermes con neuropatia periférica, 
muy Clara desde el punto de vista cllnico, se practicô un electromiograma, que confirmé 
en les très la existencia de afectaciôn neurégena periférica.
En un paciente se investigé la presencia de antigeno Australia, siendo negativa. Del
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mismo modo fue negative un fenômeno L. E. en dicho enferme, asi como la serologia de 
lues que se investigé, ademâs, en otro caso, también con resultado negative.
Las alteraciones de la funcién renal y del anâlisis de orina han side comentadas 
ya conjuntamente con la sitomatologia renal.
Los estudios radiolégicos y les electrocardiogramas también se comentaron, junte 
con la clinica en el apartado correspondiente.
«»<
F ig . 42.— Caso C. S.-7 (A. P. n." 74B1931.— F. J. D.). 
Biopsia renal (H . E.).
G lo m éru lo  sin alteraciones significatives.
ANATOMiA PATOLOGICA
Le ti'pico de la enfermedad de Churg-Strauss desde el punto de vista histolégico vie- 
ne dado por très datos fondamentales, a saber: afectacién vascular; lesiones extravascu- 
lares y eosinofilia tisular y vascular:
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a) Afectaciôn vascular.— Como en la Panarteritis nodosa pueden observarse lesio­
nes arteriales en diferente estadio evolutive. Por lo general se afectan sobre todo las ar- 
terias de pequeno calibre, arteriolas y, con mas frecuencia que en la Panarteritis nodo­
sa, les capilares y las venas.
En algunos vases sole se observa una endarteritis edematosa y un infiltrado peri­
vascular de eosinôfilos (162), pero lo mas tip ico es la aparicion de necrosis fibrinoide 
que afecta parcial o totalmente a la pared vascular, con intensa infiltracion de eosinôfi­
los, en ocasiones transformados en una masa necrotica y, en un estadio posterior, la 
aparicion de un granuloma inflamatorio polimorfo, con elementos reticulo-histiocitarios, y 
auténticas células gigantes que rodean a la masa necrotica (11) (162). La luz vascular 
se obstruye por trombes de fibrina, en muchos casos, o por una estenosis secundaria a 
la fibrosis cicatricial de la pared (160) que représenta, como en la Panarteritis nodosa, 
el ultimo estadio histolôgico de la enfermedad.
F ig . 43.— Caso C. S.-5 (A. P. n." 73B558. F. ]. D.).
Biopsia de piel (H . E.).
In f iltra d o  in flam ato rio  con pred o m in io  eosinofilo  perivascular.
b) Lesiones extravasculares.— Se localizan a nivel del tejido conjuntivo de sostén 
donde se aprecia un infiltrado celular constituido en su mayor parte por eosinôfilos so­
bre todo en la fase inicial del proceso (162). Este infiltrado, posteriormente, disminuye 
en cuanto a la proporciôn de eosinôfilos y aparecen enfonces otros elementos como son 
neutrôfilos, linfocitos, histiocitos y células gigantes de LANGHANS (11) (162).
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Puede adoptar exclusivamente una forma difusa, pero aun mas tipico es la aparicion
de nôdulos granulomatoses, a menudo cerca de una vena, centrados por una plaça de
necrosis fibrinoide, con gran numéro de eosinôfilos cuyas granulaciones parecen como 
“estalladas” y cuyos nucleos muestran signes évidentes de picnosis (4) (177); alrede- 
dor de la plaça de necrosis y de les eosinôfilos se sitùan de forma radiada les macrôfa-
gos y las células gigantes (162).
Como vemos, pues, no hace falta la existencia de auténticos granulomas extravas- 
culares para catalogar un caso, desde el punto de vista anatomopatolôgico, de enfer­
medad de Churg-Strauss, ya que la presencia de lesiones vasculares tipicas junto con 
una infiltraciôn difusa del tejido conjuntivo basta para establecer el diagnôstico. Por eso, 
hemos dividido, desde el punto de vista histolôgico, a esta enfermedad en dos formas 
o variedades, la difusa y la granulomatosa.
•v-y
F ig . 4 4 .— Caso C. S.-5 (A . P. n." 73B558.— F . J. D.). 
Biopsia de piel (H . E.).
In filtra d o  eosinofilo  pericapilar.
Lo que ENGFELDT y ZETTERSTROM describieron como “ colagenosis eosinofilica” 
(17) es en realidad una forma difusa de enfermedad de Churg-Strauss en la que, por 
otra parte, las lesiones vasculares no son demasiado acusadas.
En nuestra casuistica hemos visto, como ya dijimos anteriormente, cuatro enfermos 
correspondientes a la forma granulomatosa y très a la difusa.
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Localizaciôn en los diverses organes y aparatos. — Aunque se trata de una enfer­
medad generalizada y, por consiguiente, cualquier ôrgano, aparato o sistema puede verse 
comprometido es clâsico el hecho de que las localizaciones mâs tîpicas del proceso re- 
siden a nivel de pulmôn, corazôn, y en segundo termine en nervios, rinones y piel (4) 
(11) (160) (162).
F ig . 45.— Caso C. S.-6 (A . P. n.° 73B3626.— F. J. D.). 
Biopsia de piel (H . E.).
C ap ila r con in filtra d o  in fla m a to rio  en fo rm a  de m anguito.
Nuestro material histolôgico se reduce a una autopsia, cinco biopsias renales, très 
cutâneas, una de mùsculo y un examen de una zona de uréter extirpada en un acto ope- 
ratorio. Por este motivo no tenemos elementos suficientes para obtener conclusiones es- 
tadîsticas sobre la frecuencia de lesiones histolôgicas en los diversos ôrganos y apara­
tos; nos limitaremos a exponer nuestros hallazgos y comentarlos junto con los datos de 
otros autores.
Lesiones pulmonares.— Prâcticamente estân présentes en todos los casos. Se alteran 
sobre todo las ramas de la arteria pulmonar (11) (160), pero también pueden verse le­
siones muy tîpicas a nivel de las arterias bronquiales (162) y con menos frecuencia en 
las venas.
La afectaciôn extravascular, difusa o granulomatosa se localize a nivel de los septos.
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En algunas circunstancias, y a consecuencia de la oclusiôn de la luz vascular por 
un trombo se producen infartos pulmonares mâs o extensos.
En la autopsia de una enferma con angeitis de Churg-Strauss, que hemos tenido la 
oportunidad de estudiar, existi'an en el pulmôn lesiones vasculares difusas con fenôme- 
nos de necrosis fibrinoide e infiltrado inflamatorio en el que predominaban los eosinôfi­
los (fig. 32).
Lesiones cardiacas.— A nivel pericârdico, en ocasiones se observa un derrame se- 
roso o serofibrinoso (160), nunca hemorrâgico.
En el miocardio el espectro lesional es mâs amplio. Por un lado existen lesiones 
vasculares cuya localizaciôn mâs frecuente es en las pequenas ramas de las arterias co- 
ronarias; ademâs, y como rasgo tipico de esta afecciôn, no falta el infiltrado intersticial 
eosinôfilo difuso o granulomatoso. No es raro comprobar cicatrices de infartos, por lo 
general de pequeho tamaho, y en ocasiones, hipertrofia de una o ambas cavidades ven- 
triculares (160), mâs manifiesta en ventricule derecho, por lo general debido a la hiper- 
tensiôn pulmonar que se produce por la afectaciôn del dicho territorio vascular.
m
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F ig . 46.— Caso C. S.-7 (A . P. n." 74B1497.— F. J. D.,.
Biopsia de piel (H . E.).
In f iltra d o  in fla m a to rio  p e ric ap ila r con eosinôfilos y neutrôfilos .
Por ultimo, es precise mencionar que en algunos casos se observa un engrosamien- 
to fibroso del endocardio parietal y del endocardio subyacente (169) que, como ya diji-
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mos al hablar de la clinica de esta enfermedad, es totalmente superponible a la endo­
carditis fibropléstica, parietal de LOFFLER (168).
Debe senalarse que casi nunca se aprecian en este proceso lesiones de las vâlvulas 
cardiacas (11) (160).
En el ùnico caso que pudimos estudiar histolôgicamente el corazôn observamos mul­
tiples alteraciones de las arterias musculares con necrosis fibrinoide de su pared y gra­
nulomas peri y extravasculares tfpicos de enfermedad de Churg-Strauss.
Aparato urinario.—Aunque con menos frecuencia que el pulmôn y el corazôn, es tam­
bién importante la afectaciôn histolôgica de los rinones y vfas urinarias, toda vez que la 
presencia de sintomatologia o datos analiticos que hagan sospechar un compromise de 
estes ôrganos obliga a realizar, siempre que se pueda, una biopsia que permita el diag­
nôstico de la enfermedad.
Nosotros hemos podido estudiar anatomopatolôgicamente los rinones de seis de 
nuestros pacientes. Sôlo en une de los enfermos de nuestra serie falta el estudio renal. 
Los resultados obtenidos que concuerdan con los de otros autores (11) - (12) pueden 
resumirse en;
—  Afectaciôn giomerulan Con glomerulonefritis focal en cuatro enfermos (fig. 41), 
es decir en el 66 por 100 del material estudiado. En otro caso se comprobô la existen­
cia de fenômenos de “conjuntivaciôn periglomerular” en el 10 por 100 de los glomérulos; 
como se sabe, la apariciôn de este tipo de alteraciones es consecuencia de una intensa 
activaciôn intersticial.
— Esta reacclôn intersticial la hemos comprobado también en cuatro casos. De ellos, 
en très, existian granulomas extravasculares tipicos en el intersticio renal, en une de los 
cuales mostraba una localizaciôn periglomerular; por fin, en otro enfermo se observô una 
infiltraciôn difusa de predominio eosinôfilo (figs. 33 a 39).
—  Lesiones arteriaies y arterioiares: Necrotizantes en très casos mientras que en el 
resto de las lesiones vasculares en el material de biopsia eran escasas, con infiltraciôn 
eosinôfila perivascular y cierto grade de edema parietal, o incluse no existian (figs. 33 
a 40).
—  Por ultimo, en un caso en que el parénquima renal era absolutamente normal, 
que cursaba con hidronefrosis intensa, se pudo comprobar una zona de estrechez ureteral, 
que era la responsable de la hidronefrosis y cuyo estudio histolôgico demostrô la pre­
sencia de granulomas extravasculares ricos en eosinôfilos.
En los casos con glomerulitis focal y en el de la lesiôn ureteral hubo smtomas o da­
tos analiticos de hematuria, leucocituria, cilindruria o proteinuria y sôlo en el caso que 
la alteraciôn renal estaba representada por conjuntivaciôn periglomerular, tanto los anâ­
lisis como la clinica eran negatives.
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Lesiones cutâneas.—Ademâs del caso autopsiado estudiamos las lesiones histolôgi­
cas cutâneas de otros très enfermos a través de sendas biopsias.
Las ampollas con contenido hemorrâgico que aparecieron en uno de nuestros casos 
estaban localizadas en el limite dermo-epidérmico y contenian, ademâs de abondantes 
hematies, numerosos eosinôfilos y a nivel de los vasos se objetivaron depôsitos fibrr- 
noides.
También se observô en las arteriolas y capilares de otro enfermo la presencia de 
fenômenos de necrosis fibrinoide a nivel de la pared vascular, coexistiendo con un infil­
trado inflamatorio rico en eosinôfilos que mostraban anisocariosis con la apariciôn de 
abondante “polvo nuclear", date este ultimo de g ran valor en las localizaciones cutâneas 
de las angeitis nécrosantes (16).
Sin embargo, en las otras dos biopsias cutâneas no pudimos observar depôsitos 
P. A. S. positivos a nivel de la pared vascular. Este no excluye el diagnôstico de enfer­
medad de Churg-Strauss, ya que en uno de los casos comprobamos la existencia de un 
infiltrado inflamatorio muy rico en eosinôfilos a nivel de la dermis e hipodermis, que en 
ocasiones seguia el trayecto de los vasos, infiltrando su pared y desestructurândola en 
todo su espesor, llegando a veces casi a obliterar la luz de las arterias de pequeno cali­
bre, arteriolas y capilares. Este aspecto histolôgico de arteriocapilaritis eosinôfila sin de­
pôsitos fibrinoides se observa en ciertos casos de angeitis de Churg-Strauss (162), como 
ya dijimos antes (figs. 43 a 46).
En el otro caso, que por otra parte ténia una biopsia renal muy tipica, los infiltra- 
dos de los vasos cutâneos eran poco intenses y estaban constituidos por eosinôfilos y 
linfocitos pero, no obstante, el estudio con técnicas de inmunofluorescencia aportô ha­
llazgos de g ran interés que comentaremos posteriormente.
Otros ôrganos y aparatos.— Las lesiones vasculares e intersticiales de este proceso 
son, como sabemos, universales y en su virtud, en cualquier lugar del organisme, pueden 
verse signes histolôgicos tipicos de la enfermedad.
A nivel del sistema nervioso lo mâs usual es la afectaciôn de los vasa nervorum, 
como en la Panarteritis nodosa, que da lugar al cuadro clinico de neuropatia periférica. 
A pesar de la frecuencia con que hemos visto signos clinicos de multineuritis no hemos 
tenido la oportunidad de realizar un estudio anatomopatolôgico de los nervios en ningu- 
no de nuestros pacientes. Tan sôlo en uno de ellos tenemos la evidencia indirecta de la 
neuropatia periférica a través de los signos de atrofia de las fibras musculares con pér- 
dida de su estriaciôn transversal que observamos en la ûnica biopsia muscular que he­
mos realizado.
Se han descrito lesiones estenosantes y seudotumorales a nivel intestinal (177), si­
milares a las que vimos en el uréter de uno de nuestros casos ya comentado. Nosotros 
sôlo hemos objetivado a nivel intestinal algunos vasos pequenos con signos de necrosis 
fibrinoide y acompanados de granulomas peri y extravasculares.
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También en el caso autopsiado comprobamos vasculitis en los folfculos malpighia- 
nos del bazo.
No hemos visto alteraciones a nivel de ganglios linfâticos, que si bien suelen ser ex- 
cepcionales, en algunas ocasiones exhiben un infiltrado difuso o granulomatoso que des- 
truye la arquitectura ganglionar y puede, incluse, plantear problèmes de diagnôstico dife- 
rencial con la enfermedad de Hodgkin (11).
Estudios de inmunohlstoquimica.—Con las técnicas de inmunofluorescencia hemos 
estudiado très casos de la enfermedad de Churg-Strauss.
En uno de ellos no encontramos depôsitos de antisueros a ningùn nivel, pero en 
otros dos enfermos si pudimos objetivarlos. Se comprobô en un caso depôsito de suero 
anti-lgM en las arteriolas y en la dermis superficial corpuscules redondeados que fija- 
ban sueros anti-lgG, anti-lgA y anti-lgM. En el otro paciente vimos depôsitos de anti-lgM 
en una arteriola renal de manera focal y subebdotelial y en el mismo enfermo también 
observamos depôsitos de material fluorescente anti-fibrinôgeno y anti-lgA en la pared de 
algunos vasos cutâneos.
Los depôsitos de inmunosueros que hemos observado en este proceso, al igual que 
en otras angeitis, apoyan la idea de que los mecanismos inmunolôgicos desempenan un 
papel muy importante en el desencadenamiento del proceso. Y en el caso concreto de 
la enfermedad de Churg-Strauss es muy importante sehalar que los depôsitos se locali- 
zaban también fuera de los vasos, en la dermis, lo que apoya asimismo que la infiltra­
ciôn tisular de eosinôfilos se produzca en virtud o como consecuencia de un factor inmu- 
nolôgico.
D I A G N O S T I C O
Al igual que en la Panarteritis nodosa y otras angeitis, el diagnôstico de la enferme­
dad de Churg-Strauss se logra tan sôlo por medio del examen anatomopatolôgico de ôr­
ganos o tejidos con signos o sintomas del proceso.
Apoyan firmemente la sospecha de angeitis de Churg-Strauss la conjunciôn de asma, 
eosinofilia y afectaciôn renal. La asociaciôn, ademâs, de smtomas digestivos, fiebre y le­
siones cutâneas purpùricas mâculo-papulosas o penfigoides hace prâcticamente seguro 
el diagnôstico que, no obstante, debe confirmarse con los estudios anatomopatolôgicos 
apropiados.
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No insistlremos sobre el diagnôstico diferencial con otras vasculitis, ya que a ello 
le dedicamos un capitule especial.
Pero si queremos hacer Jiincapié ante las dificultades que plantea el diagnôstico di­
ferencial de la enfermedad de Churg-Strauss con otros procesos que den lugar a infiltra- 
dos pulmonares con eosinofilia (164) (165), pues si es bien cierto que ante un cuadro 
clinico de este tipo tiene que pensarse en que el paciente puede padecer una enferme­
dad de Churg-Strauss, no es menor la necesidad de descartar que el sindrome esté pro­
ducido por parasitosis, infecciones bacterianas, micôticas, sobre todo por aspergitus fu- 
migatus, o virales, por una enfermedad de Hodgkin que puede debutar en su forma pul­
monar, con este cuadro (165) o por una enfermedad alérgica (sensibilizaciôn medica­
mentosa, enfermedad del suero, sindrome de Dressier, etc.). La evoluciôn clinica y, sobre 
todo, el estudio histolôgico darân el diagnôstico final.
Por ultimo, la neumonia eosinôfila de CARRINGTON (342) produce asma, eosinofilia 
y, también, infiltrados pulmonares, pero éstos se distinguen de los de la enfermedad de 
Churg-Strauss en que son mâs extensos y persistentes y, sobre todo, de localizaciôn 
periférica (340).
EVOLUCION, PRONOSTICO Y TRATAMIENTO
La mayoria de los autores suelen coincidir en que la evoluciôn de la enfermedad de 
Churg-Strauss no es, en general, buena y su pronôstico, a la larga, fatal.
Asi CHURG y STRAUSS (4) consideran que estes enfermos tienen una superviven- 
cia que oscila entre très meses y cinco anos a partir del memento de la iniciaciôn de la 
sintomatologia del proceso; todos sus enfermos, a excepciôn de dos, habian fallecido y 
de los que vivian sôlo uno llevaba cinco anos de evoluciôn.
También fallecieron en corto espacio de tiempo los casos de DIEBOLD (162) y de 
MEDREA (167). Sin embargo el de SOKOLOV (161) llevaba cuatro anos de evoluciôn 
y se encontraba en buena situaciôn.
Por nuestra parte creemos que la evoluciôn de la angeitis de Churg-Strauss depende 
de varies factores. En primer lugar de la variedad histolôgica y del grade de afectaciôn 
vascular. El pronôstico suele ser peer en aquellos casos que presenten la “ forma gra­
nulomatosa” y en los que las lesiones vasculares sean muy intensas y generalizadas.
También suelen tener una evoluciôn favorable aquellos enfermos con cuadro clinico 
oligosintomâtico y, sobre todo, los que no tienen afectaciôn cardiaca o renal.
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Por ultimo, la instauracion precoz de un tratamiento con corticosteroides a dosis 
apropiadas, permite obtener en gran numéro de casos unos resultados muy satisfactorios.
En nuestra casuistica, los siete enfermos recibieron tratamiento con corticosteroides 
en cuanto se confirmé el diagnôstico y en algûn caso incluse cuando se tuvieron datos 
suficientes para sospechar la naturaleza de la enfermedad.
De los siete enfermos, sôlo han fallecido dos; en ambos el examen histolôgico de­
mostrô que pertenecian a la forma granulomatosa. Uno de ellos falleciô a consecuen­
cia de una insuficiencia renal que ya presentaba a su ingreso y que empeorô con el 
tratamiento esteroideo, lo que obligé a reducir su dosis a unos niveles (10 mg. diarios 
de prednisona) que, si bien fueron suficientes para mejorar algo su sintomatologia, no 
fueron capaces de contrôler el proceso, que en total tuvo una duraciôn de unos quince 
meses.
El otro caso evolucionô a la muerte en el curso de trece meses a partir del co- 
mienzo de la enfermedad, pero tan sôlo al cabo de uno o dos meses de su generaliza- 
ciôn, ya que permaneciô muchos meses*con episodios recortados de asma. A pesar de 
ser tratado con dosis elevadas de corticoides falleciô de fibrilaciôn ventricular.
De los otros dos enfermos que hemos visto con forma granulomatosa de angeitis 
de Churg-Strauss tenemos constancia de la excelente evoluciôn clinica durante très anos 
de uno de ellos; se trataba de la enferma que ténia crisis de asma y una hidronefrosis 
izquierda por obstrucciôn ureteral producida por una zona de fibrosis en cuyo seno exis­
tian tipicos granulomas; con la extirpaciôn de la zona ureteral estrechada y con trata- 
miento esteroideo quedô asintomàtica, salvo episodios aislados de disnea.
El otro paciente ténia sintomatologia respiratoria y neuropatia periférica con funciôn 
renal bastante bien conservada. El tratamiento con corticosteroides hizo desaparecer por 
complète su cuadro respiratorio, mejorô notablemente su funciôn motora en extremida- 
des inferiores y normalizô su hemograma que inicialmente mostraba una intensa eosi­
nofilia.
Por tanto la evoluciôn ha sido favorable en dos enfermos con “forma granulomato­
sa” de Churg-Strauss y desfavorable en otros dos.
Sin embargo en los très casos que tenemos con “forma difusa” el pronôstico ha 
sido excelente llevando asintomàticos desde seis meses a aho y medio después de haber 
iniciado el tratamiento que en uno se ha suspendido y en los otros dos se mantiene a 
dosis muy pequenas.
Las normas terapéuticas de la enfermedad de Churg-Strauss se basan en varies pun- 
tos concretes.
En primer lugar debe separarse al enfermo del contacte con productos o sustan- 
cias que hayan podido actuar como “alergenos” . Creemos que no deben utilizarse ex-
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tractos hiposensibilizantes porque pueden estimular en alguna medida al sistema inmuno- 
competente y favorecer secundariamente la apariciôn de eosinofilia.
En segundo lugar debe instaurarse un tratamiento sintomàtico apropiado que permita 
mejorar la sintomatologia cardiaca, respiratoria, etc., que pueda presentarse.
Y por ultimo, con tratamiento especlfico (o al menos el mas eficaz en la actuafi- 
dad) deben emplearse corticosteroides a dosis apropiadas y mantenidas, en forma simi­
lar a como explicamos en el capitule correspondiente a la Panarteritis nodosa y que, por 
tanto, no vamos a repetir aqul.
Hemos de decir que en esta enfermedad tampoco hay hasta ahora publicaciones ni 
estadlsticas amplias que indiquen un efecto favorable con el empleo de inmunosupre- 
sores.
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III.—GRANULOMATOSIS DE WEGENER
GRANULOMATOSIS DE WEGENER
Definicién.— Es una enfermedad, encuadrable dentro de las angeitis necrotizantes, cu­
yos rasgos clinicos fundamentales vienen dados por la apariciôn de lesiones ulcero-ne- 
crôticas en vlas aéreas (tanto superiores como inferiores) y la existencia de una afec­
taciôn renal progresiva y râpida, acompanândose con frecuencia de manifestaciones de 
otros ôrganos y aparatos y mostrando en los exâmenes anatomopatolôgicos granulomas 
extravasculares ademâs de las lesiones vasculares comunes a otros tipos de vasculitis.
HIstoria.— El primer caso de la literatura parece ser el descrito por KLINGER (18) 
en 1931, pero fue WEGENER (3) (178) quien, unos anos después, describiô el cuadro 
clinico con toda claridad y expuso sus datos mâs significatives. GODMAN y CHURG
(179), establecieron, después de revisar los casos que se habian publicado de esta enfer­
medad los criterios diagnôsticos del proceso que detallaremos en su momento. Posterior­
mente se han publicado muchos trabajos sobre esta enfermedad, entre los que citaremos 
a WALTON (180), TUHY y colaboradores (181), McDONALD y colaboradores (182), entre 
otros.
Por ultimo CARRINGTON y LIEBOW (19) en 1966 y CASSAN, COLES y HARRISON 
(20), en 1970 establecieron el concepto de “ formas limitadas” de la enfermedad de We­
gener, en enfermos que si bien mostraban lesiones anatomopatolôgicas tipicas de este 
proceso, clinicamente sôlo cursaban con un cuadro por lo general localizado en vias res- 
piratorias.
Aunque se considéré de forma casi universal que el primer caso de enfermedad de 
Wegener corresponde, como hemos dicho, a KLINGER (18), VOOG (160) considéra que 
McBRIDGE, en 1897, fue el primero que describiô esta enfermedad y que antes de 1931 
se publicaron al menos très casos mâs.
Frecuencia.—Hasta 1970 habia segùn VOOG (160) unos 79 casos descritos en la 
literatura mundial; es absolutamente seguro que muchos casos quedan sin diagnosticar 
o sin confirmar por imposibilidad de realizar los estudios histolôgicos précises, como 
ocurriô en un caso revisado por nosotros que cumplia todos los requisites clinicos de 
la enfermedad, pero en el que no se pudo obtener la autopsia y, por tanto, ha sido ex- 
cluido de nuestra casuistica. Hemos recogido sôlo très casos, uno de ellos correspon­
diente a la “ forma limitada” y los otros dos a la “ forma generalizada” , cifra notablemen-
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te inferior a la de nuestros 29 enfermos de P. A. N. y a los siete que vimos con “enfer­
medad de Churg-Strauss” . Todo ello indica que este proceso es, realmente, poco fre­
cuente.
Edad y sexo.— La granulomatosis de WEGENER incide sobre todo en adultes. Be­
gun TUHY (181), entre la cuarta y quinta década; para GODMAN y CHURG (179) la ma­
yor frecuencia se situa entre los treinta y cinco y cincuenta anos. Es muy raro que apa- 
rezca en menores de quince anos, aunque hay algunos casos publicados (183) (184) 
y uno de los enfermos revisados por CARRINGTON y LIEBOW (19) comenzô a los très 
meses de edad con sintomatologia respiratoria, fiebre y malestar general, comprobân- 
dose el diagnôstico de enfermedad Wegener; este es, con toda seguridad, el caso de 
presentaciôn mâs precoz del proceso descrito en la literatura mundial.
La edad de nuestros très pacientes al comienzo de la enfermedad era de veintidôs, 
veinticinco y treinta anos, respectivamente, algo inferior a la considerada como mâs fre­
cuente segùn las estadisticas arriba mencionadas.
En cuanto al sexo la mayoria de los autores no estiman que exista preferencia por 
uno u otro, aunque de los 16 casos de CARRINGTON y LIEBOW (19), sôlo seis eran 
varones. En nuestra casuistica dos pertenecian al sexo masculino y un sôlo caso al fe- 
menino.
Etiopatogenia.—Como en otras angeitis necrotizantes no se conoce aùn con clari­
dad. No obstante, y al igual que en la Panarteritis nodosa, se invoca un mecanismo in- 
munolôgico quizâ puesto en marcha por una etiologia bacteriana o viral.
Por eso GODMAN y CHURG (179) y posteriormente otros (11) (13), teniendo en 
cuenta que muchos pacientes permanecen meses e incluse anos con sintomas exclusi­
ves de vias respiratorias, piensan como muy verosimil que una colonizaciôn de estas por 
gérmenes patôgenos o banales podria en circunstancias especiales alterar la mucosa u 
otras estructuras del ârbol respiratorio que las harian irreconocibles para los sistemas 
de vigilancia inmunolôgica y se crearian asi anticuerpos que condicionarân la evoluciôn 
de la enfermedad, apareciendo inmunocomplejos circulantes que se depositarian en di­
versos lugares del organisme, y fundamentalmente en el rinôn.
Los niveles de IgA son los que se elevan con mayor frecuencia e intensidad en esta 
enfermedad, al igual que en otros procesos crônicos del aparato respiratorio (185), a 
pesar de que existe un hipercatabolismo de las inmunoglobulinas en general, como en 
otros conectivopatias (186); esto favorece la hipôtesis expuesta anteriormente de una 
inflamaciôn crônica de vias respiratorias previa al brote general de la enfermedad.
Los estudios practicados sobre la capacidad bactericida y fagocitaria de los leuco- 
citos de enfermos con granulomatosis de Wegener frente a diversos gérmenes (Serratia, 
estafilococo) han demostrado que ésta es estrictamente normal (183), lo que la diferen- 
cia de la “enfermedad granulomatosa crônica de la infancia” en la que existe una inca-
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pacidad por parte de los leucocitos para destruir a diversos gérmenes gram-positivos y 
gram-negativos, por lo que no puede invocarse un mecanismo similar en la patogeriia 
de la enfermedad de Wegener.
Por ultimo la observacion de depôsitos de fibrina, complemento y de inmunoglobu­
linas, por técnicas de inmunofluorescencia, en el rinôn de pacientes con granulomatosis 
de Wegener (183), al igual que en otras angeitis y los diversos estudios publicados en 
los ültimos anos sobre el efecto beneficioso e incluso espectacular del empleo de los 
i n m u n o-su p reso res en este proceso (187) (188) apoya el que en la patogenia de esta 
interesante enfermedad jueguen un papel muy importante los facto res inmunolôgicos.
CUADRO CLINICO
1. Fiebre.— Es un sintoma muy frecuente, como ocurre en otras vasculitis, hasta 
el punto de que algunos autores consideran que prâcticamente estâ siempre présente 
desde los primeros momentos de la enfermedad (11) (160), al menos en su forma ge­
neralizada. En la forma limitada, la incidencia de este sintoma es algo menor, airededor 
de 80 por 100 (19).
En cuanto a la causa de la fiebre, en la mayor parte de los casos estâ en relaciôn 
con los fenômenos inflamatorios y ulceronecrôticos del proceso, pero no debe olvidarse 
que también la infecciôn sobreahadida (sinusitis purulenta, etc.), juega, en ocasiones, 
un papel muy importante en el desencadenamiento de la misma.
En la mayoria de los casos es continua y persistante, cediendo ûnicamente cuan­
do, con el tratamiento apropiado, se consigne una mejoria importante en el cuadro cli­
nico general del paciente. Sin embargo, a veces, se présenta de forma intermitente y mâs 
0 menos caprichosa (19).
De nuestros très enfermos, dos cursaron con fiebre alta, uno en b rotes y otro en 
forma continua. Sôlo en un enfermo que ténia una granulomatosis lacilazada no se obje- 
tivô fiebre a lo largo de su enfermedad.
2. Aparato respiratorio.— Distinguiremos entre afectaciôn de vias respiratorias altas 
y bajas.
a) Vias respiratorias altas.— Su afectaciôn es muy frecuente hasta el punto que en 
muchas estadisticas supera el 50 por 100 de los enfermos (179 (180) (181).
Sus manifestaciones clinicas son muy variadas. A veces comienzan con epistaxis 
(183) o con rinorrea purulenta, obstrucciôn nasal o sinusitis résistantes a los tratamlen-
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tos habituales (20) que pueden acompanarse también de otitis supurada (189) (190). 
La progresion de la enfermedad conduce a la aparicion de lesiones ulcerosas o fistulas 
naso-palatinas o del tabique nasal, muy similares a las que se observan en el “granuloma 
de la linea media” , entidad considerada por muchos como una variante o una forma cli­
nica de la granulomatosis de Wegener (190) (191), incluibles ambas dentro del concep­
to de FIENBERG (23) de “granulomatosis patérgica” .
También pueden observarse ulceraciones o lesiones destructives a nivel de la farlnge 
y de la laringe (192), en particular a nivel de la region subglotica y de las cuerdas vo­
cales (160).
De nuestros très enfermos vimos sintomatologia de vias respiratorias superiores en 
dos; uno de ellos présenté una sinusitis rebelde con exudados purulentos y hemorrâgi- 
cos y en el otro caso objetivamos una faringitis con pequenas ulceraciones superficiales.
b) Vias respiratorias inferiores.— Casi todos los pacientes con granulomatosis de 
Wegener tienen a lo largo de su evoluciôn sintomatologia bronco-pulmonar; a veces es­
tes sintomas son los que iniciah el proceso y el enfermo puede, en ocasiones, presentar 
casi exclusivamente manifestaciones respiratorias bajas, dando lugar a la llamada “for­
ma pulmonar de RINGERTZ” (11), que hoy se incluye dentro de las “formas limitadas 
de CARRINGTON y LIEBOW” (19). Estos ultimes autores comprobaron la existencia de 
sintomas pulmonares en doce de sus 16 casos. Lo mas frecuente es que cursen con tos, 
disnea o dolor toracico; la tos, muchas veces irritative, puede acompanarse en algunos 
enfermos de expectoraciôn purulenta o hemoptoica. Se presentan también, aunque mâs 
raramente, hemoptisis intensas que pueden precisar incluso la administraciôn de transfu- 
siones de sangre (193).
Cuando, ademâs de tos, existe dolor en costado que aumenta con las respiraciones 
profundas, debe descartarse una pleuritis seca o hûmeda, a veces con intenso derrame 
pleural, que suele aparecer también en este proceso.
En los estudios radiolégicos de tôrax lo mâs tipico es el hallazgo de condensacio- 
nes redondeadas y circunscritas de tamaho variable y distribuidas por ambos pulmones 
sin preferencia por unas u otras zonas (194) (195), o con una leve tendencia hacia las 
bases pulmonares (19) (figs. 47 y 48). Algunas de estas lesiones pueden cavitarse, lo 
que ocurre de un 30 a un 35 por 100 de les casos (19) (194) (196); estas cavidades, 
en principio, tienen una pared gruesa que se va adelgazando paulatinamente. Tanto las 
zonas de condensaciôn como las de cavitaciôn pueden llegar a desaparecer por com- 
pleto en caso de que el enfermo responda bien al tratamiento apropiado (194). Mâs raro 
es apreciar adenopatias mediastinicas que, sin embargo, se observan en algunas ocasio­
nes. Por ultimo, en algûn caso aislado, aparecen condensaciones segmentarias o lo- 
bares que corresponden a probables infiltraciones neumônicas (194) (195).
Estas imâgenes radiolôgicas plantean con frecuencia sérias dudas diagnôsticas con
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neoplasias primarias o metastasicas del pulmôn y, en nuestro pais, con la hidatidosis 
pulmonar.
Dos de nuestros casos presentaron hemoptisis de escasa intensidad y ambos se acom- 
paharon de multiples infiltrados pulmonares bilatérales, predominando en uno de ellos en 
campos medios e inferiores de ambos pulmones y apreciândose en este ultimo caso un 
derrame pleural izquierdo sero-fibrinoso que fue precise evacuar (figs. 47 y 48).
3. Aparato urinario.— La afectaciôn renal constituye otro de los pilares sintomâticos 
de la granulomatosis de Wegener. Por lo general aparece después que las manifestacio­
nes respiratorias hayan hecho ya acto de presencia (11) (130) (160).
Se inicia con proteinuria y hematuria, la mayoria de las veces microscôpica, y lue- 
go, paulatinamente, se asiste a la instauraciôn de una insuficiencia renal progresiva que
F ig .  47.— Caso W -3.
In f i l t ra d o s  pulmonares en lôbulos medio  e in fe r io r  
derecho.
F ig .  48.— Caso W -3.
Desaparic iôn de los in f i l t rados  pulmonares con tra~ 
tam iento  esteroideo.
es la causa de muerte en la mayoria de los casos, unas veces de una manera râpida 
(197), otras al cabo de algunos anos (198), y usualmente en el curso de varies meses. 
Desde el advenimiento de las técnicas de depuraciôn extrarrenal el pronôstico de estos 
enfermos ha mejorado, y si se pueden contrôler las manifestaciones générales con el 
tratamiento médico apropiado y la insuficiencia renal con hemodiâlisis, se consiguen en 
ocasiones supervivencias muy prolongadas.
De nuestros très enfermos dos tuvieron manifestaciones renales que dieron lugar a 
una evoluciôn fatal.
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Uno de ellos era un varôn de veinticinco anos que llevaba très desde el comienzo 
de la enfermedad, pero sin manifestaciones renales. Y en el curso de dos meses evolu­
cionô con cuadro de edemas en piernas y orinas hematûricas en principio e insuficien­
cia renal progresiva: en el anâlisis de orina ténia discreta proteinuria y, ademâs de la 
hematuria, en el sedimento urinario ténia cilindros granulosos y leucocituria secundaria 
a una infecciôn por E. coli. El enfermo falleciô de insuficiencia renal.
El otro caso era una hembra de treinta anos en la que los smtomas derivados del 
aparato urinario se iniciaron muy poco tiempo después del comienzo de su cuadro y cur­
saron con hematuria y oliguria progresiva que la colocô en unos dias en situaciôn de 
oligo-anuria, con insuficiencia renal importante, proteinuria y acidosis metabôlica con hi- 
perpotasemia que obligaron a incluirla en un programa de depuraciôn extrarrenal por diâ- 
lisis peritoneal, con lo que, unido a tratamiento médico adecuado, se pudo contrôler su 
situaciôn durante varies meses, hasta que falleciô de una micosos generalizada.
4. Lesiones muco-cutàneas.— a) Mucosas.— Se producen cuadros de estomatitis y 
de ulcéras bucales, de lengua o en el velo del paladar, que llevan un curso por lo ge­
neral tôrpido y dan lugar a exudados mucopurulentos o hemorrâgicos (11) (160) (180) 
que pueden extenderse o coexistir con lesiones farmgeas o laringeas como ya hemos des­
crito con anterioridad.
Dos de nuestros enfermos mostraron lesiones en la mucosa oral. En uno eran ulcé­
ras necrôticas que aparecieron dos meses antes de su ingreso cuando llevaba casi très 
anos con un cuadro de sinusitis purulenta y hemorrâgica; en el otro paciente aparecie­
ron aftas y hemorragias en la boca, coexistiendo con farangitis y epistaxis.
b) Piel.— Las lesiones cutâneas son variables; desde nôdulos subcutâneos doloro- 
sos (19) a ulcéras, pâpulas o purpura (180) (190) (191) (192).
Uno de nuestros pacientes presentô como primer si'ntima unas lesiones eritemato- 
papulosas en mejilla izquierda y en ambos pabellones auriculares; el mismo enfermo 
tuvo también ulceraciones en manos, acompahadas de sindrome de Raynaud y una in­
filtraciôn subcutânea en cara lateral del cuello, dura y dolorosa a la palpaciôn. En otro 
caso aparecieron lesiones papulosas que evolucionaron a hemorrâgicas en cara anterior 
de cara y cuello. No vimos en ninguno de nuestros enfermos nôdulos subcutâneos.
Mucho menos frecuente es la apariciôn de lesiones cutâneas similares al herpes- 
zôster (19) que pueden estar quizâs en relaciôn con el hecho de que un posible déficit 
inmunolôgico favorezca secundariamente una infecciôn viral.
5. Sintomas ocuiares.— Las lesiones que se presentan en la granulomatosis de We­
gener son en g ran parte similares a las de la Panarteritis nodosa. No obstante, y como 
consecuencia de la afectaciôn de los huesos del crâneo tan frecuente en este proceso, 
se pueden producir lesiones secundarias a fistulas naso-orbitarias que pueden dar lugar 
a panoftalmia purulenta o exolftalmos al que también puede contribuir la apariciôn de 
granulomas en el espacio retrobulbar (199).
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También pueden verse fenômenos de epiescleritis (200) (201) a veces con ulcéras 
perilimbicas de curso tôrpido (201).
Por ultimo puede haber diplopia a consecuencia de parâlisis de los nervios oculomo- 
tores.
No hemos objetivado alteraciones ocuiares importantes en ninguno de nuestros très 
casos.
6. Afectaciôn neuroiôgica.— a) Sistema nervioso centrai.— La mayoria de los sinto­
mas se deben a la apariciôn de arteritis cerebral o de granulomas.
La afectaciôn vascular cerebral da lugar a hemorragias cerebrales (202) o subarac- 
noideas (181), a fenômenos trombôtico-oclusivos con infarto cerebral (02) (203) o cere- 
beloso (181), o a crisis convulsivas (1999).
Las lesiones granulomatosas a partir de regiones nasales o paranasales pueden dar 
lugar a compresiones sobre estructuras del sistema nervioso central (20) o sobre los ner­
vios craneales; también pueden asentar estos granulomas sobre las cubiertas meningeas 
(181) (203).
b) Sistema nervioso periférico.—Como acabamos de ver los nervios craneales pue­
den lesionarse por compresiôn extrinseca producida por granulomas de vecindad, pero sin 
duda alguna es mucho mâs frecuente que los nervios se lesionen a consecuencia de 
vasculitis de sus “vasa vasorum” , como ocurre en otras angeitis; esto sucede aproxima- 
damente en un 28 por 100 de los enfermos, segùn DRACHMAN (203), dando lugar a ma­
nifestaciones motoras, sensoriales o mixtas.
Uno de nuestros enfermos cursô con pérdida de fuerza en miembros inferiores de­
bido a afectaciôn neurôgena periférica comprobada clinicamente (hiporreflexia rotuliana 
y aquilea bilateral) y con electromiograma.
7. Aparato digestive.—Al igual que en la Panarteritis nodosa se observan diversas 
manifestaciones a nivel del tracto digestive, a consecuencia de arteritis de los vasos que 
nutren esas visceras.
Asi se puede objetivas hematemesis y esofagorragias a causa de ûlceras esofâgicas 
o gâstricas (19), melenas por ulcéras gastroduodenales o intestinales (19); colecistitis 
(19) y afectaciôn vascular hepâtica (179) (204) que condicione hepatomegalia, ictericia 
o alteraciones de la funciôn hepâtica. Aparté de la afectaciôn vascular del higado tam­
bién aparece, en algunos casos, hepatomegalia a consecuencia de una insuficiencia car­
diaca que, como veremos, no es infrecuente en esta enfermedad.
Dos de nuestros enfermos presentaron hepatomegalia de 4 -5  cm., en el momento 
de su ingreso, que no estaba en relaciôn con una insuficiencia cardiaca, y sin acompa- 
harse de ictericia ni de disfunciôn hepâtica. Uno de ellos tuvo, no obstante, meses des­
pués un cuadro de hepatitis aguda con HbAg positivo, a consecuencia de transfusiones
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de sangre que se administraron a su ingreso y, por consiguiente, sin relaciôn directa 
con afectaciôn granulomatosa del higado.
También se han descrito casos en los que existîa una afectaciôn glandular (pancrea­
titis, parotiditis) por vasculitis (48). No hemos observado en ninguno de nuestros enfer­
mos manifestaciones clinicas que permitieran sospecharla, ya que en el paciente que pre­
sentô inflamaciôn en regiôn lateral del cuello no existia parotiditis, sino solamente infil­
traciôn del tejido celular subcutâneo, como ya comentamos previamente.
8. Aparato cardiovascular.—También existe sintomatologia en relaciôn con afecta­
ciôn cardiaca en la granulomatosis de Wegener (179) (192) (205), aunque los aspec­
tos cardiolôgicos no suelen ser los que dominan a lo largo del cuadro clinico general
de la enfermedad.
La taquicardia que tuvo uno de nuestros enfermos, es un sintoma muy poco con­
creto, que puede estar en relaciôn tan sôlo con la presencia de fiebre.
Sintomas de desfallecimiento cardiaco, cuadros angoroides o incluso infartos de mio­
cardio pueden considerarse ya como datos mâs especificos en la enfermedad. Asimismo 
no es raro que haya pericarditis secas o hümedas (160).
La apariciôn de hipertensiôn ocurre con relative frecuencia en fases avanzadas de 
la evoluciôn del proceso, sobre todo, cuando hacen acto de presencia signos claros de 
insuficiencia renal, pero no suele objetivarse en los momentos iniciales ni en las “formas 
limitadas” de CARRINGTON y LIEBOW, quienes sôlo vieron cifras tensionales elevadas 
en el 12,5 por 100 de sus casos (19). Dos de nuestros enfermos, que cursaron con insu­
ficiencia renal, mostraron presiones arteriales en el limite alto de la normalidad, pero nin 
guno cursô con auténtica hipertensiôn.
9. Otros signos y sintomas.— La esplenomegalia y las adenopatias por vasculitis lo- 
calizada en estas estructuras (179) (192), pueden confundir una granulomatosis de We­
gener con otras enfermedades del sistema linfâtico. En uno de nuestros enfermos tuvi- 
mos ocasiôn de comprobar una esplenomegalia de 1-2 cm., y en ninguno de ellos obser­
vamos adenopatias.
Tampoco vimos afectaciôn articular en nuestros enfermos. Sin embargo, suele pre­
sentarse con una frecuencia variable, pero airededor de un 30 por 100, segùn la mayoria 
de los autores (20 (180) (192), aunque en algunas series (19) la frecuencia de artritis o 
artralgias es mucho mayor.
La afectaciôn genital es mâs frecuente en el varôn. Unas veces son prostatitis (48) 
(160) y en otras ocasiones molestias testiculares (20) por orquitis (11) (192) (199) o 
epididimitis (192) (199). Sin embargo, también en las hembras se han observado altera­
ciones ovâricas (206) que conducen a disfunciôn genital o a molestias abdominales di­
fusas o localizadas en fosas iliacas. No hemos observado ningùn caso con sintomatolo­
gia genital.
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Dolores musculares, a veces acompanados de atrofias, se observan, al igual que en 
otras arteritis, bien por lesiones musculares propiamente dichas o como secundarias a 
neuropatia periférica.
Como en casi todas las angeitis necrotizantes, suelen verse fenômenos mas o me­
nos acusados de repercusion general desde el comienzo del proceso. Airededor del 85 
por 100 de los pacientes con granulomatosis de Wegener tienen malestar general y mas 
del 65 por 100 muestran pérdida de peso (19).
De nuestros très enfermos, en dos de ellos existia repercusiôn general, con astenia, 
anorexia y pérdida de peso.
Por ultimo, hemos de decir que a diferencia de la angeitis granulomatosa de Churg- 
Strauss, en la enfermedad de Wegener no suelen existir datos que demuestren la pre­
sencia de fenômenos alérgicos o reacciones medicamentosas (20) (180) (181), aunque 
en algunas series (19) un reducido numéro de pacientes presentô reacciones a algunos 
productos farmacéuticos, siempre muy transitorias, o historia antigua de alergia.
DATOS DE LABORATORIO
Hemograma.— La anemia es un date de presentaciôn usual en la granulomatosis de 
Wegener clâsica (11) (i60) y suele estar en relaciôn con el grade de repercusiôn ge­
neral y con la presencia de insuficiencia renal crônica. No obstante, un cierto numéro 
de enfermos cursan sin anemia. En las “formas limitadas” de la enfermedad (19) (20) 
es mâs frecuente observar cifras eritrociticas y niveles de hemoglobina normales.
En los dos enfermos que observamos de “ forma generalizada” existia anemia inten­
sa mientras que en ùnico caso que disponemos encuadrable dentro de “forma limitada” 
cursô sin anemia.
La leucocitosis es asimismo muy frecuente, segùn la mayoria de los autores (160)
(180) y también aqui hemos de decir que nuestros dos enfermos con “forma generali­
zada” cursaron con cifras leucocitarias superiores a los 10.000 leucocitos por mm\ mien­
tras que el otro paciente, portador de una “forma limitada” , mostrô un recuento leucocita- 
rio en todo momento normal.
Frente a otras angeitis, no suele observarse eosinofilia en la granulomatosis de We­
gener (11) (20) (183), aunque pueda observarse en ciertos casos (180). En ello coinci- 
dimos plenamente, ya que dos de nuestros casos presentaron cifras normales de eosinô­
filos y sôlo uno cursô con niveles superiores a 1.000 por mm\
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Nuestros très pacientes cursaron con aumento de la velocidad de sedimentaciôn, mo- 
derado en uno (el de la forma localizada) y muy marcada en los otros dos. Si bien se 
ha indicado que en la forma limitada hay tendencia a que las cifras de eritrosedimenta- 
ciôn sean normales (19), lo cierto es que hay quien considéra que tanto en una como 
en otra forma clinica suelen estar aceleradas (20) (192) y aunque en algûn caso la nor- 
malizaciôn de la velocidad de sedimentaciôn va paralela con la mejoria clinica del enfer­
mo y puede ser indice de una buena respuesta terapéutica, lo cierto es que en la ma­
yoria de los casos no puede establecerse una correlaciôn entre ambas (20).
Proteinograma.— Cierto grado de hipoalbuminemia es frecuente encontrar en esta 
enfermedad, aunque cifras auténticamente bajas de albûmina sôlo se observan en casos 
graves, con pérdida de peso marcada.
Nuestros très enfermos presentaron hipoalbuminemia, pero sôlo uno exhibiô valores 
bajos, inferiores a 2 grs. por 100.
En cuanto a las globulinas, es la fracciôn gamma la que se encuentra elevada en la 
mayoria de los casos (180), aunque no en todos (11): en algunas series de “formas li­
mitadas” de la enfermedad sôlo hubo hipergammaglobulinemia en un numéro reducido 
de casos (uno de cuatro, segùn CASSAM (20), y dentro de ella, la fracciôn IgA se eleva 
con mayor frecuencia que el resto.
Hemos comprobado hipergammaglobulinemia marcada en un caso, muy discreta en 
otro y valores estrictamente normales de gamma-globulina en el restante.
En un caso hemos observado incremento de alfa-2-globulina; precisamente algunos 
autores han considerado como muy importante la normalizaciôn de los niveles de alfa-2- 
globulina en algunos pacientes sometidos a tratamiento inmunosupresor, ya que, al pa­
rece r, guarda una estrecha relaciôn con la buena evoluciôn clinica del enfermo (207).
También hemos encontrado un caso con elevaciôn de globulinas beta, que no se 
acompanaba de hiperlipemia ni de sindrome nefrôtico.
Otros estudios analiticos.— En algunos casos con manifestaciones neurolôgicas im­
portantes (181) (199) (203) se han realizado estudios del liquide cefalorraquideo por 
punciôn lumbar, comprobândose la existencia de hemorragia subaracnoidea, coincidente 
con la clinica (181) o cierto grado de proteinorraquia (199) en un reducido nùmero 
de enfermos; en la mayoria el liquide cefalorraquideo fue normal. No hemos estudiado 
otros aspectos.
También se ha estudiado el complemento sérico en ciertos casos (183) y se ha ob 
servado que si bien los niveles de /?,C se encontraban dentro de limites normales, su 
supervivencia estudiada con métodos isotôpicos {/3^C marcado con 1-125) esté disminui- 
da en la granulomatosis de Wegener.
No tenemos tampoco datos sobre las cifras de complemento sérico en nuestros en­
fermos.
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Aunque sobre las lesiones ulcero-necrôticas que se producen en esta enfermedad 
pueden implantarse infecciones graves, la mayoria de los cultivos realizados en oacien- 
tes portadores de granulomatosis de Wegener (20) suelen ser negatives.
Nosotros sôlo objetivamos una infecciôn urinaria por un germen tan corriente como 
el E. coli en uno de nuestros casos, que cediô con tratamiento apropiado en unos dias. 
Esta misma enferma tuvo otras complicaciones infecciosas, una hepatitis viral HbAg-po- 
sitiva, producida a consecuencia de transfusiones de sangre y, por ultimo, una candidia­
sis generalizada que terminô con su vida y que considérâmes favorecida por el tratamien- 
to esteroideo a que fue sometida.
Los datos de laboratorio sobre el anâlisis de orina y funciôn renal fueron estudia- 
dos junte con la clinica del aparato urinario.
ANATOMIA PATOLOGICA
1. Lesiones generates.— Se dividen en granulomas extravasculares, lesiones necrô­
ticas y angeitis (160).
a) Granulomas.— Sobre un tejido conjuntivo con un contenido variable de fibras 
colâgenas asientan diversos tipos de elementos celulares, entre los que destacan numé­
risas células plasmâticas, linfocitos, histiocitos y algunos, aunque escasos, polinucleares. 
Pero lo mâs tipico es la presencia de células gigantes que pueden mostrar notables 
anomalies nucleares, como nùcleos multilobulados o nucleolos muy visibles, recordando 
en ocasiones a las células de STENBERG (19) (20). No se observan usualmente eosi­
nôfilos (180), aunque en dos de los casos de CARRINGTON y LIEBOW (19) existia una 
infiltraciôn moderada de estos elementos que no sobrepasaba el 4 por 100 de la tota- 
lidad.
b) Necrosis.—Se observa o en el centre del tejido de granulaciôn o en su peri- 
feria y en esas zonas necrôticas se reconoce la presencia de restes celulares y de 
fibras que pueden dar lugar a un aspecto fibrilar de la misma (179). Rodeando a los 
elementos necrôticos pueden encontrarse fibroblastos “en empalizada” y un “caparazôn” 
de tejido fibroso (160).
c) Angeitis.—Afecta fundamentalmente a pequenos vasos, tanto del ârbol arterial 
como venoso y a los capilares. Pueden distinguirse desde el punto de visto histolôgico 
varias fases (180); en la fase inicial o “aguda” lo mâs importante es la necrosis fibri­
noide de las paredes vasculares con elastorrexis e infiltraciôn celular de polinucleares,
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apreciândose también a veces fragmentes nucleares. En una segunda fase aparecen en 
la pared o en la luz, granulomas pequenos similares a les sarcoideos (19). De forma se­
cundaria a las lesiones vasculares surgen fenômenos trombôticos que ocluyen total o par- 
cialmente la luz. Por ultimo, estas lesiones evolucionan a la cicatrizaciôn dejando un te- 
jido fibroso que ocupa toda la pared vascular y apareciendo en su seno fenômenos de 
recanalizaciôn. Aunque esta afectaciôn puede verse en vasos alejados de las zonas gra-
Hosp.  l  l in. )l u . .  W.  C aso W-% I A.  P. n.
Rinôn (H . E.l.
Panoràmica del c i l in d ro  renal con granulomas.
nulomatosas y necrôticas es mâs frecuente que los fenômenos de vasculitis se observen 
en la periferia de los granulomas (11) (19)
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Rinôn (H . E.).
D eta lle  de un granulom a. M a te r ia l fib rin o id e  cen tra l rodeado de células in flam ato rias .
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2. Localizaciôn de las iesiones.— a) Vîas respiratorias.— La apariciôn de necrosis, 
granulomas y angeitis en las vias respiratorias altas condiciona las lesiones ulcerosas y 
fistulosas que acontecen a diverses niveles (nariz, faringe, laringe, etc.).
En el pulmôn, macroscôpicamente, las lesiones mâs grandes se suelen corresponder 
con las imâgenes radiolôgicas descritas con anterioridad; son de color amarillo pâlido o 
blanquecino, esféricas o piramidales, y parecen como “ infartos blancos” (19) (20). Su 
aspecto histolôgico es el ya descrito y las lesiones cavitadas no son otra cosa que zonas 
de necrosis producidas en el centre de los granulomas. También pueden verse fenôme­
nos inflamatorios a nivel de bronquios pequenos y bronquiolos (19).
Es interesante senalar que en los granulomas pulmonares puede producirse en al- 
gunas ocasiones una infiltraciôn linfo-plasmocitaria y de células reticulares atîpicas que,
F i g . 53.— Caso W-3 (A . P. n.° 11622.— Hosp. Clin.). 
Rinôn (H . F.).
G lom éru los con granulom as y fibrosis perig lom eru lar.
junto con las células gigantes similares a las de REED-STENBERG, plantean series pro­
blèmes de diagnôstico diferencial con la enfermedad de HODGKIN (20).
Un fenômeno similar se ha visto en algunos cases de un proceso tan întimamente 
ligado a la granulomatosis de Wegener como es el “granuloma de la linea media” (208).
Este hecho ha inducido a algunos autores, como CASSAM (20), a preguntarse si 
existen dos subcategorias histolôgicas de enfermedad de Wegener, con y sin infiltraciôn 
reticular ati'pica y si cada una de ellas requerirîa diferentes métodos terapéuticos.
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Solo tenemos estudio histolôgico de vîas respiratorias en uno de nuestros enfermes, 
en el que vimos lesiones de granulomas necrotizantes en fase reparativa (fig. 54).
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Pulmôn (H . E.).
P atron  a lveo lar sustitu ido  po r tram a fibrosa con depôsitos cdlcicos.
b) Aparato urinario.—A nivel del rinôn se observan lesiones vasculares necrotizan­
tes que tienen una especial predilecciôn por las arteriolas aferentes y eferentes e inclu­
se por los capilares del ovillo glomerular (160). Ademâs los granulomas tîpicos de este 
proceso asientan sobre todo airededor de los glomérulos afectados, pero también se lo- 
calizan, aunque con menos frecuencia, en la zona modular (179).
Suelen predominar las lesiones vasculares sobre las granulomatosas (13), pero en 
algunas ocasiones ocurre le contrario (204)
En cuanto a los glomérulos, le usual es objetivar una glomerulitis focal necrotizante, 
debido a la vasculitis del ovillo, que se parece mucho a la glomerulitis de la endocar­
ditis bacteriana (13) (209), con lo que se plantean a veces problèmes de diagnôstico di­
ferencial. Esta glomerulitis afecta a un numéro variable de glomérulos, de un 10 a un 80 
por 100 de los casos, segûn las estadîsticas (13) (160) (180), y cuando va acompahada 
de un granuloma periglomerular es muy tîpica de enfermedad de Wegener (figs. 49 a 53).
Pero en algunos enfermos puede comprobarse también una glomerulonefritis proli­
ferative extracapilar con formaciôn de semilunas epiteliales (130).
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Dos de nuestros pacientes fueron diagnosticados en virtud de los hallazgos obteni- 
dos con la biopsia renal.
En uno de ellos existîa una afectaciôn glomerular muy acusada, apreciândose en los 
pocos glomérulos que quedaban permeables la existencia de lesiones necrotizantes par- 
celares en el ovillo glomerular y, junto con ello, una proliferaciôn conjuntiva intersticial 
con necrosis fibrinoide en algunas arterias e infiltrados linfoplasmocitarios intersticiales 
que no llegaban a formar auténticos granulomas. Tampoco se apreciaban granulomas 
periglomerulares. En cambio en el otro caso lo mâs tîpico era la presencia de granulo­
mas que rodeaban glomérulos o restos de glomérulos y que contenian neutrôfilos, linfo- 
citos macrôfagos y escasos eosinôfilos, no apreciândose, sin embargo, a nivel de los 
vasos lesiones de auténtica necrosis fibrinoide.
»
F ig . 5 5 .-  Caso W-1 (A. P. n." 9962.— F. J. D.). 
Biopsia de cara (H . E.).
In filtra d o s  dérm icos, perivascular es y perianexiales.
Estos dos casos nuestros demuestran la variabilidad de la afectaciôn histolôgica 
del rinôn en la granulomatosis de Wegener, mientras que en uno dominan las lesiones 
vasculares en el otro lo principal son las granulomatosas.
c) Otros ôrganos y tejidos.— En dos enfermos obtuvimos también biopsias cutâneas 
apreciando granulomas extravasculares y signos de angeitis nécrosante en uno y fenô­
menos de angeitis sin granulomas en el otro (figs. 55 y 56).
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El cuadro histolôgico cutâneo en algunas ocasiones no es tan tîpico y es precise 
diferenciarlo de una paniculitis de Weber-Christian, de un linfoma o de una vasculitis 
nodular (19).
w .
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F ig . 56.— Caso W-1 (A. P. n." 9962.— F. J. D.). 
Biopsia de cara (H . F.).
In filtra c iô n  in flam ato ria  de disposiciàn nodular.
En el reste de los ôrganos y aparatos es posible objetivar imâgenes anatomopatolô- 
gicas tîpicas del proceso en los casos en que haya manifestaciones clînicas que sugie- 
ran su afectaciôn y se realice el estudio histolôgico pertinente. En otras ocasiones son 
hallazgos que surgen en la necropsia.
En ese sentido es de destacar la afectaciôn del bazo (179) en el que se observan 
con frecuencia lesiones necrotizantes en los vasos trabeculares, reacciôn granulomatosa 
y pequehas plaças de necrosis.
Ya expusimos, al hablar de la clînica, cômo podîan verse granulomas cerebrales y 
menîngeos (181) (203) y vasculitis, que eran la causa de infartos o hemorragias cere­
brales (202) (203), o subaracnoideas (181); afectaciôn de los vasa vasorum (203), de 
las arterias del tracto digestive (19) (179) (204), prôstata (48), testicules (192) (199), 
mùsculo esquelético, miocardio (179) (192) (205), etc. No insistiremos, portante, sobre 
ello, dado que, ademâs, carecemos de experiencia personal, dado que en el ünico caso 
en que obtuvimos la necropsia las lesiones se centraron fundamentalmente en rihones y 
pulmones (figs. 49 a 54).
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FORMAS CLINICAS
A lo largo de toda la exposiciôn de la granulomatosis de Wegener hemos venido 
hablando de “forma generalizada” y “forma limitada” de la enfermedad. Conviene ahora, 
al final de la descripciôn del cuadro clinico y de la Anatomia Patolôgica, dejar bien cla- 
ras las diferencias entre ambas formas clinicas.
Se entiende por “ forma generalizada” aquella en que el proceso eu rsa con manifes­
taciones respiratorias y renales, aparté de que pueda haber otros ôrganos y sistemas 
afectados por la enfermedad. Es la forma clâsica, segûn las descripciones de WEGENER 
(3) (178) y KLINGER (18). Y por “forma limitada” , segûn el concepto de CARRINGTON 
y LIEBOW (19), la que cursa con sintomas respiratorios dominantes y a veces con otras 
manifestaciones a nivel de otros aparatos, pero sin afectaciôn renal. En esta “forma limi­
tada” , estudiada también por CASSAN y colaboradores (20), creemos que deben indu i­
re también los casos que, como el primero de nuestra serie, sôlo muestren una sintoma- 
tologia muy recortada a nivel de cualquier ôrgano o aparato que no sea el rinôn, aunque 
no présente manifestaciones respiratorias, siempre que el estudio histolôgico sea conclu- 
yente y tîpico de granulomatosis de Wegener.
D I A G N O S T I C O
Como en todas las angeitis que nos ocupan el diagnôstico debe realizarse siempre 
por el estudio anatomopatolôgico de las lesiones. Normalmente los estudios se realizan 
en biopsias cutâneas o renales, aunque, como es lôgico, el estudio histolôgico de cual­
quier ôrgano afecto puede servir para establecer el diagnôstico correcto.
Puede sospecharse ya clînicamente la enfermedad cuando coexisten sîntomas respi­
ratorios de vîas altas (sinusitis, etc.), y de vîas bajas (hemoptisis, cavitaciones o nôdu- 
los mûltiples) con manifestaciones de aparato urinario (hematuria, edema, insuficiencia 
renal).
Cuando falta la afectaciôn renal, es decir en las “ formas limitadas” de CARRING­
TON y LIEBOW (19) (20) la sospecha diagnôstica de enfermedad de Wegener es mu­
cho mâs difîcil, ya que estos casos suelen orientarse como procesos infecciosos (por 
ejemplo, sinusitis con absceso pulmonar, granulomas tuberculosos o micôticos, etc.), o 
como enfermedades neoplâsicas.
También pueden plantearse problèmes de diagnôstico diferencial con otras angeitis 
(P. A. N., Churg-Strauss) que trataremos en otro capîtulo.
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Por ultimo, hay casos que, incluso ante el examen histolôgico, se plantean dudas. 
Hay pacientes en los que se observan muy bien los granulomas, pero no se visualizan cla- 
ramente en la pieza estudiada fenômenos definitivos de angeitis necrotizante, o al rêvés, 
la angeitis es muy manifiesta, pero no se comprueban los granulomas. En esos casos, 
como ocurrio en uno de los nuestros, una nueva biopsia puede aportar los datos que 
faltan para encajar el diagnôstico y, en defnitiva, la conjunciôn de la clinica y la ana­
tomia patolôgica suelen dar luz suficiente para aciarar el problema.
Mâs arduo es el diagnôstico cuando, como comentâbamos al hablar de la anatomia 
patolôgica del pulmôn en este proceso, aparece en la pieza examinada una infiltraciôn 
linfo-reticular con elementos atipicos (20); aqui la duda entre linfoma y granulomatosis 
de Wegener puede ser muy difîcil de despejar, sobre todo teniendo en cuenta que estos 
casos suelen ser sensibles al tratamiento radioterâpico (208) (210). En estas circuns- 
tancias la valoraciôn conjunta de los hallazgos clînicos y patolôgicos tiene importancia 
capital.
EVOLUCION, PRONOSTICO Y TRATAMIENTO
Todos los autores coinciden en que la granulomatosis de Wegener suele llevar un 
curso râpido y que la mayorîa de los enfermos fallecen en el curso de unos meses a 
uno o dos anos (11) (48) (160).
No obstante es preciso resaltar que la evoluciôn es mucho mâs râpida y el pro- 
nôstico mucho peor en los enfermos que padecen la forma generalizada que en los que 
tienen la forma limitada del proceso.
En efecto, todos los enfermos recogidos por WALTON (180) seis de siete enfermos 
publicados por GODMAN y CHURG (179) y los dos de TUHY (181) habîan fallecido, 
mientras que de los 16 casos correspondientes a la “ forma limitada” estudiados por CA­
RRINGTON y LIEBOW (19) sôlo habîan fallecido ocho, es decir, el 50 por 100; igual- 
mente sôlo dos enfermos de los cuatro vistos por CASSAN y colaboradores (20) ha­
bîan fallecido. Ademâs hay que tener en cuenta que algunos de estos pacientes con “ for­
ma limitada” llevaban varios anos de evoluciôn en una situaciôn clînica excelente.
Las causas de fallecimiento en esta enfermedad son fundamentalmente très: cardîa- 
ca, respiratoria y, sobre todo, renal (48) {160). Pero no deben olvidarse tampoco las 
complicaciones cerebrales (199), y los cuadros de sepsis (160) que pueden verse favo- 
recidos por el tratamiento de fondo de la enfermedad. También el fallecimiento sobre- 
viene a veces por shock irreversible a consecuencia de una hemorragia pulmonar (isn
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o digestiva. Por ultimo un cuadro de “coagulaciôn intravascular diseminada” puede, al 
igual que en la Panarteritis nodosa y otras angeitis (211), complicar notablemente la evo­
luciôn e incluso ser el evento final de la enfermedad.
De los très enfermos que hemos recogido, sôlo uno, el que tenia un “ forma limita­
da” de enfermedad de Wegener mejorô espectacularmente con el tratamiento y fue dado 
de alta en excelente situaciôn, desconociendo su evoluciôn posterior por no haber vuel- 
to a revisiôn.
Los otros dos fallecieron. Ambos tenian una insuficiencia renal que fue progresando 
y, como senalâbamos al hablar de la clinica, llevô a la muerte a uno de ellos. El otro 
caso falleciô de una micosis generalizada; su cuadro de insuficiencia renal se estaba 
controlando con depuraciôn extrarrenal.
En cuanto al tratamiento no se obtuvieron resultados apreciables hasta que se ini- 
ciô el empleo de los corticosteroides.
Vamos a tratar de analizar los bénéficies e inconvenientes de la terapéutica este- 
roidea en la enfermedad de Wegener.
Como uno de los datos mâs importantes de la granulomatosis de Wegener en su 
forma clâsica es la insuficiencia renal y, dado que los esteroides, por su conocido efec­
to catabôlico, suelen empeorar precisamente la funciôn renal en aquellos pacientes que 
basalmente ya la tienen disminuida, es lôgico deducir que, en muchas ocasiones, no se 
obtendrân resultados demasiado satisfactorios. Resumiendo los resultados de diverses 
autores, FRED y colaboradores (199) concluyen que se obtuvieron resultados positives, 
aunque parciales, con el tratamiento en la mayoria de los pacientes, siendo las manifes­
taciones renales las menos favorecidas, como era de esperar.
Dado que la “forma limitada” carece, por definiciôn, de afectaciôn renal (19) (20) 
y teniendo en cuenta, ademâs, que de por si es una variedad mâs benigna no es extraho 
que en ella los esteroides logren un éxito terapéutico mayor y, sobre todo, mâs prolon- 
gado.
No obstante, uno de los inconvenientes de la terapéutica esteroidea es la exacer- 
baciôn de la enfermedad al suspender la administraciôn de los mismos (199) (212). Por 
eso se debe mantener siempre un tratamiento con esteroides, aunque con la menor do-
sis posible, con el fin de evitar los “ rebrotes” de la enfermedad.
Por otra parte, en la actualidad, al existir mâs facilidades para el empleo continua-
do de los métodos de depuraciôn extrarrenal, hay menos riesgos de llevar a los pacien­
tes tratados con esteroides, a una insuficiencia renal terminal, y combinando ambos tra- 
tamientos se consiguen mejores resultados a largo plazo.
Otro problema de los esteroides es que faciiltan la apariciôn de infecciones de di­
verse tipo. Una enferma de nuestra casuistica falleciô de una micosis generalizada des-
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pués de mantenerse durante ocho meses en situaciôn aceptable con un tratamiento com- 
binado de esteroides y diâlisis.
Sobre otros inconvenientes de la terapéutica esteroidea (facilitaciôn de ulcus, os­
teoporosis, etc.), no hablaremos aqui, ya que han sido comentados previamente. Tampo­
co insistiremos sobre las dosis y forma de aplicaciôn de los mismos, por idéntico mo- 
tivo.
En resumen, si el promedio de supervivencia de los enfermos con forma generali­
zada de enfermedad de Wegener tratados con esteroides viene a ser de doce meses y 
medio (213), la mayoria de los de forma limitada también sometidos a terapéutica este­
roidea llevaban mâs de dos anos en buena situaciôn (19) (20).
Es preciso senalar que, algunos pacientes portadores de esta “forma limitada” , re- 
mitieron sin tratamiento esteroideo y luego se mantuvieron asi varios anos (20) (214).
Pero ademâs del tratamiento esteroideo se estân obteniendo en los ùltimos anos bue- 
nos resultados con citostâticos e inmunosupresores.
En este sentido se ha empleado diverses preparados. Quizâ uno de los primeros 
que se utilizô fue el clorambucil (Leukeran), por Me ILLVANIE (207), y luego se han 
publicado buenos resultados con mostaza nitrogenada (213) Methotrexate (216), azathio- 
prina (Imuran) (217) y ciclofosfamida (187) (188).
Estos medicamentos pueden utilizarse solos o combinados con esteroides (218), tan­
te en la forma limitada como en la generalizada de la enfermedad, manteniéndose 
clinicamente bien en algunos casos hasta mâs de très anos e incluso pudiendo sus­
pender el tratamiento sin aparecer manifestaciones de recurrencia de la enfermedad (188).
Los efectos secundarios de los citostâticos fueron una discreta leucopenia y cierto 
déficit en la respuesta inmunolôgica de los pacientes (187).
También, y como ya comentamos previamente, pudo verse una normalizaciôn de los 
niveles de inmunoglobulinas, en los enfermos en que se encontraban basalmente eleva- 
das, después de ser sometidos a la terapéutica con citostâticos (187).
Estos productos, utilizados bajo un control médico cuidadoso con el fin de prévenir 
la apariciôn de leucopenia intensa o de aplasia medular a consecuencia de una dosis 
incontrolada de los mismos, han abierto un nuevo horizonte terapéutico en la granulo­
matosis de Wegener.
Por ultimo, aquellos pacientes cuyo proceso se haya podido controlar cllnicamen- 
te con esteroides o inmunosupresores, pero que hayan quedado con una insuficiencia 
muy acusada, sé pueden beneficiar con un transplante renal, como se ha comunicado 
recientemente (339).
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IV—ANGEITIS ALERGICAS
ANGEITIS ALERGICAS
Concepto.— Incluimos en este capitule aquellos procesos en los que existe una clara 
evidencia de un mecanismo de hipersensibilidad en el desencadenamiento de la enfer­
medad, pudiéndose establecer en la mayorîa de los casos, casi con toda seguridad, cual 
es el agente causal. Excluimos de este grupo a la angeitis “ alérgica” granulomatosa o 
enfermedad de Churg-Strauss, que ha sido estudiada en un apartado previo y que mues- 
tra unas lesiones histolôgicas claramente diferenciables del reste de las angeitis alérgicas.
Aspectos etiopatogénicos.— El agente etiolôgico es muy variado. En muchas ocasio­
nes es de naturaleza infecciosa, viral (219) o bacteriana (7) (15) y, sobre todo, estrep- 
tocôcica (15), lo que sugiere que estén implicados en el desencadenamiento del pro­
ceso antîgenos microbianos. Pero a su lado, y cada vez con una importancia mayor, hay 
que resehar los productos quîmicos (medicamentos, drogas, etc.), que por contacto, ad­
ministraciôn oral o parenteral dan lugar a la puesta en marcha de la enfermedad. Desde 
las sulfamidas (220) (221), hasta los corticoïdes (222), pasando por diversos antibiôti- 
cos, como la penicilina, tetraciclinas y cloranfenicol (7) (15), antitiroideos de sîntesis 
(223), arsenicales (72), fenilbutazona, iproniazida (7), quinidina (15), drogas (metamfe- 
tamina, heroîna, LSD) (74) y citostâticos, como el busuifân o la bleomicina (224) entre 
otros, han sido relacionados con la apariciôn de angeitis.
El mecanismo por el cual esos agentes etiolôgicos producen las lesiones vasculares 
se explica a la luz de los conocimientos actuales (15) (85) (225) de la siguiente ma- 
nera:
El agente etiolôgico, actuando como “antîgeno” condiciona la apariciôn de un “anti- 
cuerpo” con el que se une formândose asî un “complejo antîgeno-anticuerpo” circulan­
te que se deposits en las paredes vasculares, sobre todo cerca de las fibras elâsticas 
fijândose a consecuencia de ello el complemento, cuya activaciôn atrae a los leuco- 
citos polimorfonucleares que invaden la pared vascular y, posteriormente, liberan enzî- 
mas proteolîticas a partir de sus grânulos citoplâsmicos, los cuales destruyen las fibras 
elâsticas y alteran asî la estructura de los vasos. Por otro lado, la activaciôn del comple­
mento da lugar también a la liberaciôn de histamina y, ademâs, en conjunciôn con los in- 
munocomplejos favorece la agregaciôn plaquetaria que, a su vez, condiciona la forma-
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clôn de microtrombos y la liberaciôn de aminas vasoactivas. Por ultime, los inmunocom- 
plejos activan el factor Hageman, el cual, como es sabido, tiene un papel en la libera­
ciôn de quininas, como se explica en el cuadro que, modificado de ROITT (225), expo- 
nemos a continuaciôn:
Activaciôn del 
complemento
Factor XII - a
Atracciôn de 
pollnuclearesLiberaciôn de 
aminas vasoactivas Microtrombos
Liberaciôn de enzimas 
/  proteolîticas
COMPLEJO Ag - Ac
Agregaciôn plaquetaria
ALTERACION DE LA PARED VASCULAR
Dentro de las angeitis alérgicas no granulomatosas estudiaremos al lado de la an­
geitis de Zeek, prototipo de las afecciones vasculares por hipersensibilidad, otras enti- 
dades que no llevan por lo general una evoluciôn fatal. Son las angeitis alérgicas cutâ­
neas, en las que sôlo se afectan los vasos de la piel; las angeitis cutâneo-viscerales, 
que muestran también lesiones a nivel de diferentes ôrganos y sistemas y, por ultimo, 
también incluimos aqui la purpura de Schôniein-Henoch que, como decîamos en el capi­
tule de Introducciôn y Clasificaciôn, si bien sus lesiones anatomopatolôgicas no son tan 
intensas como en otras angeitis, ya que sôlo raramente exhiben fenômenos de auténtica 
necrosis fibrinoide (12), no cabe duda que tienen una estrechîsima vinculaciôn etiopato- 
génica con el reste de las angeitis alérgicas (13) (16) y hasta ha llegado a ser consi- 
derada como una “forma mener" de la angeitis de Zeek (15), que afecta fundamental­
mente a arteriolas y capilares.
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A) ANGEITIS DE ZEEK
A) ANGEITIS DE ZEEK
Definiciôn.— Es una enfermedad producida por un mecanismo de hipersensibilidad 
en la que se origina una afectaciôn vascular necrotizante difusa que alcanza a ôrganos 
vitales, suele evolucionar en un solo brote y tiene un pronôstico fatal.
Historia.— Los trabajos de Zeek y colaboradores (5) (6) (79) (226) permitieron en­
tre los anos 1948 y 1953 desligar de la Panarteritis nodosa algunos casos que presenta- 
ban unas caracteristicas cimicas e histolôgicas especiales.
Practicamente en todos existia el antecedente de toma de algûn medicamento y poco 
tiempo después se desarrollaba todo el cuadro clinico, que terminaba con el falleci­
miento del enfermo que, ademâs, en la necropsia evidenciaban unas lesiones vasculares 
parecidas a las de la Panarteritis nodosa, pero con claros rasgos diferenciales.
Puede decirse que muchos casos publicados previamente como Panarteritis nodosa, 
como los de MONCKEBERG y OPHÜLS (2) y otros que se relacionaron con la adminis­
traciôn de diversos medicamentos (yodo, sulfamidas, antibiôticos, arsenicales, etc.) (68) 
(69) (70) (72) (73), correspondian en realidad a angeitis de Zeek.
CUADRO CLINICO
Coexisten manifestaciones a nivel de diversos aparatos y sistemas, como en otras 
angeitis.
Suele existir fiebre y fenômenos cutâneos con urticaria o exantema (6) (12), pur­
pura, maculopapulas o incluso vasîculas (6), siendo muy infrecuentes la apariciôn de 
nôdulos subcutâneos.
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Ademâs puede haber manifestaciones articulares en forma de artralgias o artritis, si 
bien suelen ser raras (6).
Tampoco es frecuente para KNOWLES, ZEEK y BLANKERNHORN (6) la apariciôn 
de sîntomas gastrointestinales y de neuropatîa periférica; sin embargo, otros autores, 
como O’DUFFY y colaboradores (227), encontraron manifestaciones neurolôgicas y di­
gestives en mâs de la mitad de sus casos. Pero los sîntomas mâs importantes se cen- 
tran sobre aparato respiratorio, corazôn y rinones.
A nivel pulmonar es muy frecuente la apariciôn de disnea, con roncus y sibilancias 
y a veces crisis asmâticas, como en la enfermedad de Churg-Strauss, e infiltrados pul­
monares (12) (15), mostrando imâgenes radiolôgicas de condensaciones o de edema 
pulmonar (6); oliguria, hematuria, edemas y signos de insuficiencia renal severa son las 
manifestaciones renales mâs usuales en esta enfermedad, y en un g ran numéro de ca­
sos la causa del fallecimiento es la insuficiencia renal (6) (12).
Por ultimo, a nivel cardîaco, la angeitis de Zeek cursa con insuficiencia cardîaca 
congestiva que suele aparecer al final del proceso y se debe en la mayorîa de los ca­
sos a pequenos infartos multiples de miocardio (6).
Los hemogramas muestran aumento de velocidad de sedimentaciôn y leucocitosis, 
la eosinofilia es poco frecuente; segûn KNOWLES (6), apareciô sôlo en un solo caso, 
y moy al final, dos dîas antes de su fallecimiento.
Désde el punto de vista histolôgico es importante senalar que las lesiones se loca- 
lizan generalmente en arterias de pequeho calibre, arteriolas y vénulas, estando indem­
nes las zonas de bifurcaciôn vascular y las arterias de mediano calibre (226).
La necrosis fibrinoide comienza a nivel subendotelial y de ahî se extiende al resto 
de la pared (12); se acompana de una infiltraciôn parietal y perivascular de polimorfo­
nucleares eosinôfilos y neutrôfilos y todas las lesiones se encuentran en la misma fase, 
sin observarse nunca lesiones crônicas ni granulomas pariétales o extravasculares (6) 
(12) (226), aunque excepcionalmente puede haber algûn granuloma en la pared de los 
vasos (11).
A nivel pulmonar es muy frecuente la presencia de angeitis necrotizada difusa (6) 
(226) y, al mismo tiempo, también pueden verse fenômenos de alveolitis nécrosante (9).
En los rinones existe, ademâs de las lesiones vasculares, una glomerulonefritis ne- 
crôtica difusa (6) (11) (226) en el 90 por 100 de los casos, siendo mâs raro que apa- 
rezcan infartos renales (6) (226).
El tracto digestivo suele estar indemne, pero en el hîgado se observan usualmente 
lesiones de angeitis (6) (226), al igual que en las arterias foliculares del bazo, afectadas 
en el 70 por 100 de los casos (6).
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D I A G N O S T I C O
La historia clînica, con el antecedente de ingestion previa de medicamentos o pro­
ductos quîmicos que actuaron como desencadenantes del brote, hace sospechar en esta 
enfermedad. Como es lôgico, el diagnôstico definitivo lo darà el estudio histolôgico.
En cuanto al diagnôstico diferencial, se plantea fundamentalmente con otras angei­
tis y se estudiarâ en otro capîtulo.
EVOLUCION Y PRONOSTICO
Es tîpico que ourse en un solo brote ünico y tenga un pronôstico fatal al que con­
duce en pocos dîas o semanas la afectaciôn renal o cardîaca (11).
T R A T A M I E N T O
Se ha intentado con dosis elevadas de corticosteroides, pero siempre sin resulta­
dos favorables, en g ran parte porque agravan la intensa insuficiencia renal de los enfer­
mos. El empleo de los métodos de depuraciôn extrarrenal puede ser util en el sentido 
de que, como ya comentamos en situaciones similares al hablar de otras angeitis, podre- 
mos utilizer un tratamiento esteroideo sin miedo a un aumento de los niveles de urea, 
aunque de todos modos las notables lesiones cardîacas, que suelen coexistir en estos 
pacientes, pueden condicionar una evoluciôn desfavorable de este proceso.
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B) PURPURA DE SCHONLEIN-HENOCH
B) PURPURA DE SCHONLEIN-HENOCH
Definiciôn.— Es una arteriocapilaritis alérgica que se caracteriza por la conjunciôn de 
un rash purpùrico con artralgias, dolor abdominal y frecuentemente hematurias y otros 
sîntomas renales. Aparece sobre todo en edad infantil y juvenil, salvo en los casos en 
que aparece una insuficiencia renal, suele llevar una buena evoluciôn.
Sinonimta.— "Peliosis rheumâtica” (SCHONLEIN) (228). Purpura reumâtica. Purpura 
anafilactoide, purpura vascular aguda.
Historia.—Aunque la primera reseha de este sîndrome se debe a HEBERDEN, en 
1802, o a WILLAM, en 1808 (29) (13), no cabe duda que fue SCHONLEIN (228), en 
1837, quien hizo la primera descripciôn detallada del proceso, que fue completada por 
HENOCH (230), quien, en 1868, ahadiô al sîndrome la sintomatologîa dolorosa abdomi­
nal, conociéndose desde enfonces como purpura o sîndrome de Schôniein-Henoch.
Ya el mismo HENOCH, y posteriormente otros autores, como OSLER, hicieron hinca- 
pié en la importancia de la afectaciôn renal que en las ultimas décadas, con la pràctica 
de biopsias renales, ha podido ser estudiada mejor y se ha convertido en la Have del 
pronôstico de la enfermedad (231) (232) (233).
Frecuencia, edad y sexo.— Es un sîndrome bastante frecuente en la infancia y hay 
casuîsticas que superan con creces el centenar de pacientes (232) (234) (235). Sin em­
bargo, en los adultos suele aparecer con relative rareza hasta el punto que sumando ca­
sos diagnosticados durante quince anos en varios hospitales de Estados Unidos sôlo lo- 
graron un total de 14 (236).
Hemos estudiado 16 enfermos con sîndrome de Schôniein-Henoch, pero hemos re- 
chazado al menos otros tantos por carecer de estudios anatomopatolôgicos apropiados.
En cuanto a la edad, cinco enfermos, el 31,25 por 100, tenîan menos de seis anos; 
cuatro, el 25 por 100, se encontraban entre los seis y dieciséis anos; sôlo observamos 
cinco casos que tenîan entre dieciséis y treinta anos y, por ultimo, dos pacientes tenîan 
en el momento del brote mas de treinta anos de edad. Es decir, mâs del 56 por 100 de 
nuestros enfermos tenîan menos de dieciséis anos, lo que concuerda con los datos de 
otros autores.
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En cuanto al sexo, suele haber cierto predominio masculino (15), aunque en nues­
tra casuistica ocho pacientes pertenecîan al sexo masculino y otros ocho eran hembras.
Etiopatogenia.— Los mecanismos patogénicos son los ya indicados como actualmente 
vâlidos en las angeitis alérgicas. Vamos a hacer algunas precisiones sobre los aspectos 
etiolôgicos de la misma.
Es clàsico considerar como uno de los factores etiolôgicos mas importantes a la in- 
fecciôn estreptocôcica, aunque ya desde hace algunos anos ciertos autores han visto que 
no hay una evidencia clara de que los estreptococos beta-hemoliticos sean, como en la 
fiebre reumâtica o en la glomerulonefritis aguda, la causa de un g ran numéro de casos 
con purpura de Schôniein-Henoch (237).
Sin embargo, no es infrecuente comprobar que en muchos de estos pacientes suele 
existir el antecedente de una infecciôn faringoamigdalar. En ese sentido, hemos de decir 
que en trece de nuestros dieciséis casos, o sea en el 81,25 por 100, hubo infecciôn pre­
via de vias respiratorias y en siete de ellos los niveles séricos de antiestreptolisina O es- 
taban elevados.
No cabe duda de que estos hechos apoyan la etiologia infecciosa, y en particular 
estreptocôcica, del sîndrome que nos ocupa. No debe olvidarse, sin embargo, que en 
un cierto numéro de nihos sanos se observan niveles elevados de antiestreptolisina O, lo 
que resta indudable valor a la positividad de esta prueba para aseverar la etiologia es­
treptocôcica del proceso (238).
También se ha implicado el bacilo tuberculose, a través de una alergia tuberculînica 
(229), alergia a ciertos alimentes como leche o huevos (239), picaduras de insectes 
(238), o a diversos medicamentos, como penicilina, fenilbutazona (7), segûn sehalâba- 
mos en la etiopatogenia general de las angeitis alérgicas. Asimismo se han visto casos 
tras vacunaciôn de viruela (240).
En dos de nuestros pacientes cabe senalar que una sensibilizaciôn medicamentosa, 
a estreptomicina en uno y a âcido acetilsalicîlico en otro, fue con toda verosimilitud el 
factor etiolôgico de la enfermedad.
CUADRO CLINICO
a) Fiebre.— Sôlo ocho casos persentaron elevaciôn térmica, y de ellos, ünicamente 
en très, el 18,75 por 100 del total, la fiebre fue superior a 38°. El hecho de que no exista 
ni fiebre ni febrîcula en el 50 por 100 de los enfermos concuerda con los resultados de
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otros autores (236) (241) que sitùan la incidencia de fiebre entre un 30 y un 50 por 100 
de los pacientes.
b) Manifestaciones cutâneas.— Suele iniciarse con una erupciôn urticarial que râpi- 
damente se hace petequial (232) y en ocasiones se observa una erupciôn màculo-papu- 
losa o auténticas equimosis. Su localizaciôn preferente es en las extremidades inferiores 
a nivel sobre todo de las superficies extenso ras de rodillas y pies y también en las nal- 
gas y en los codos, siendo mâs raro que aparezcan en tronco, cara y mucosas (242).
Las lesiones cutâneas aparecen pràcticamente en la totalidad de los pacientes y en 
muchos de ellos es el primer sîntoma de la enfermedad (15), si bien en los ninos pue­
den aparecer tardîamente, yendo precedidas por una sintomatologîa variable (232) (242) 
que plantea, a veces, problèmes de diagnôstico diferencial.
Dentro de nuestra casuistica, los 16 enfermos presentaron sîntomas cutâneos, de los 
que en 10, el 62,50 por 100, aparecieron petequias; en cinco, mâculas; mâculo-pâpulas 
en très. Y en un caso solamente hubo equimosis, lesiones ampollosas o lesiones necrô­
ticas, que son por lo general muy raras (242).
En un porcentaje variable, del 15 al 50 por 100 de los pacientes (241) (242) apare­
ce edema angioneurôtico localizado en manos, pies, labios o cuero cabelludo. No he­
mos observado ningûn caso en nuestros enfermos.
c) Afectaciôn digestiva.— Es muy frecuente, ya que aparece aproximadamente del 
50 al 80 por 100 de los casos (236) (241). Nosotros la hemos visto en 12 pacientes, lo 
que représenta un 75 por 100 del total.
En los ninos puede ser la primera manifestaciôn de la enfermedad, en forma de do­
lor abdominal de tipo côlico (243), que puede confundirse con otras enfermedades pro- 
piamente digestivas (232).
Ademâs del dolor, en mâs del 40 por 100 de los enfermos aparecen hemorragias di­
gestivas en forma de melena en la mayorîa de los casos (241) (242), con test de hemo­
rragias ocultas en heces positive; menos frecuentes son las hematemesis.
Hemos objetivado seis enfermos que presentaron melena y uno que tuvo hemateme­
sis, dentro de nuestra casuîstica. También vimos un paciente con vômitos alimenticios, 
pero sin evidencia de hemorragia.
Lo mâs grave dentro de la afectaciôn del aparato digestivo es que surja un cuadro 
de abodmen agudo por intususcepciôn intestinal producida por la apariciôn de un ede­
ma 0 hemorragia netamente localizados en un asa intestinal (243) que disminuye su mo- 
tilidad y favorece su invaginaciôn en segmentes adyacentes, los cuales, por no estar ede- 
matizados, tienen motilidad normal (244); estos cuadros de invaginaciôn son muy poco 
frecuentes en los adultos (245). Nosotros no hemos objetivado ningûn caso de invagi­
naciôn intestinal en nuestros enfermos. Mucho mâs raro es que el abdomen agudo se 
deba a una perforaciôn intestinal (246).
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d) Aparato locomotor.— Otro de los sîntomas fundamentales del sîndrome de Schôn­
iein-Henoch es la afectaciôn articular. Se présenta en mâs del 65 por 100 de los casos 
(241) (246) y en algunas series la totalidad de los enfermos presentaron manifestacio­
nes articulares (236).
De nuestros 16 pacientes, hubo nueve, es decir el 56,25 por 100, que tuvieron artro- 
pîa, cifra algo inferior a la de otros autores.
En siete de nuestros casos habîa poliartralgias, y sôlo en dos, auténtica poliartritis.
La localizaciôn mâs frecuente de los sîntomas articulares es a nivel de los tobillos, 
en seis casos, y rodillas, en cinco, lo que coincide con otros autores (237) (246); très 
enfermos tenîan sîntomas en los codos, y dos, en las muhecas; no observamos ningûn pa­
ciente con monoartritis que se ve, aunque raramente (246). En todos los casos, como es 
habituai en esta enfermedad, cedieron en pocos dîas o semanas sin dejar secuelas, aun­
que en un enfermo reaparecieron las molestias articulares al recidivar la enfermedad.
e) Manifestaciones renales.—Actualmente los sîntomas renales se consideran como 
parte intégrante del sîndrome (229) (247). De todos modos, ya el propio HENOCH (230) 
y luego OSLER (248) habîan llamado ya la atenciôn sobre la importancia de la afecta­
ciôn renal en la “pûrpura anafilactoide” .
Sin embargo, es muy variable el porcentaje de los sîntomas renales, segûn los dife­
rentes autores, pues segûn las series oscila desde el 20 al 65 por 100 de los casos (232) 
(234) (237) (241), si bien hay cifras extremas del 12 por 100 en la casuîstica de RO­
BERTS (235) y del 100 por 100 en la de BALLARD (236).
Estas diferencias se deben, por un lado a que no se aplicaran los mismos parâme- 
tros en la selecciôn de los casos o a que, como en los casos de BALLARD (236), se es-
cogieran intencionadamente aquellos que presentaban afectaciôn renal. Lo usual es que 
airededor del 50 por 100 de los casos exhiban en un momento u otro de su evoluciôn 
signos o sîntomas derivados del aparato urinario.
Del mismo modo, entre nuestros enfermos, si consideramos sôlo los datos obtenidos 
de la historia y la exploraciôn fîsica, sôlo tenemos ocho pacientes, el 50 por 100, con sin­
tomatologîa renal, de los que siete presentaron hematuria; también en siete de ellos hubo 
edemas, y en uno, oliguria.
Sin embargo, con los datos analîticos en la mano, 14 enfermos tenîan alteraciones 
en las exploraciones complementarias practicadas, lo que da un porcentaje del 87,50 
por 100.
Lo mâs frecuente es que aparezca hematuria, que comprobamos en 14 casos, de los
que en ocho fue macroscôpica y en los seis restantes sôlo microscôpica.
La proteinuria es el segundo signo en orden de frecuencia (246) y nosotros la vimos 
en doce casos, siendo marcada en cinco y sôlo discreta en los otros siete.
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En diez enfermos comprobamos la presencia de leucocituria y en nueve cilindruria.
Todos estos signos y sîntomas se deben en la mayoria de los casos a una glome­
rulonefritis focal (como veremos al hablar de la Anatomia Patolôgica) con funciôn re­
nal normal. Hemos comprobado insuficiencia renal tan sôlo en cuatro enfermos, es decir, 
en el 25 por 100, siendo discreta en très de ellos y sôlo en uno marcada.
Otros autores (231) (241) consideran que la insuficiencia renal es mâs frecuente, 
superior al 30 por 100 de los pacientes con sintomatologîa urinaria.
El sîndrome nefrôtico aparece entre un 10 y un 25 por 100 de los casos (241). Aun­
que hemos visto 12 enfermos con proteinuria y ocho con edemas discrètes o modera- 
dos, sôlo hemos visto très que cumplîan los requisites minimes de edemas, proteinuria e 
hipoalbuminemia para ser considerados como portadores de un sîndrome nefrôtico.
f) Otras manifestaciones ciînicas.—A nivel cardiovascular es poco frecuente la exis­
tencia de trastornos importantes: no obstante, en los adultos pueden apreciarse diver­
sas alteraciones aproximadamente en el 40 por 100 de los pacientes (236), como arrit- 
mias, anomalîas en la conducciôn y en la repolarizaciôn ventricular, cardiomegalia, y muy 
ocasionalmente, insuficiencia cardîaca y pericarditis (246).
Menos frecuente es la hipertensiôn arterial, que en los adultos, segûn BALLARD 
(236), aparece en un 20 por 100 de los casos, pero que otros consideran (241) como 
uno de los sîntomas que surgen sôlo ocasionalmente y, por lo general, de forma transi- 
toria (231). Es siempre una hipertensiôn de causa renal, y cuando en vez de ceder pron­
to se mantiene de una manera prolongada, hay que pensar en la existencia de una afec­
taciôn renal difusa, como en el ûnico de nuestros enfermos que presentô este sîntoma, 
en el cual comprobamos una insuficiencia renal marcada, con Cor de 24 ml/min., por una 
glomerulonefritis mesangîal.
En muy raras ocasiones, como consecuencia de la hipertensiôn y otras veces por 
vasculitis de los vasos cerebrales surgen cuadros convulsivos, hemorragias subaracnoi­
deas, retinianas e ictus transitorios, incluso en los nihos (249).
DATOS DE LABORATORIO
a) Hematofogîa.— El hallazgo patolôgico mâs frecuente que hemos encontrado ha 
sido la elevaciôn de la velocidad de sedimentaciôn, que era discreta en siete enfermos, 
el 43,75 por 100, moderada en très y marcada en dos pacientes. Sôlo en cuatro casos,
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lo que supone el 25 por 100 del total, la velocidad de sedimentaciôn fue normal; este 
dato es concordante con el de otros autores (246).
Sin embargo, la leucocitosis con neutrofilia moderadas que suele observarse (241 ) 
(246), sôlo la vimos en dos casos y en otros dos casos comprobamos ligera eosinofilia.
En très ocasiones apareciô una anemia poco importante, y casi siempre en relaciôn 
con melenas, lo que represents un porcentaje de 18,75, inferior a la de VILLAMOR (241), 
para quien mâs del 50 por 100 de los enfermos con purpura de Schôniein-Henoch cur- 
san con anemia.
También hemos encontrado algunas diferencias en cuanto a las cifras de plaquetas 
con el autor citado. Mientras que en los 12 enfermos de nuestra casuistica en que se 
hicieron recuentos plaquetarios éstos arrojaron valores normales, VILLAMOR observé que 
en mâs del 50 por 100 de sus pacientes existîa trombocitosis.
Creemos que la apariciôn de trombocitosis en el sîndrome de Schôniein-Henoch estâ 
producido como consecuencia de las hemorragias tan frecuentes en este proceso.
En muy pocos casos se puede apreciar trombopenia, que quizâs esté en relaciôn 
con fenômenos de coagulaciôn intravascular (250), pero que en algunas veces es de cau­
sa desconocida (236).
b) Complemento.— La determinaciôn del complemento (C’3) fue normal en très oca­
siones que se investigô. Al igual que en la P. A. N., el complemento, en la nefropatîa de 
la pûrpura anafilactoide, suele ser normal (256).
c) Proteinograma.— La hipoalbuminemia en general, aunque no siempre como con­
secuencia de la existencia de un sîndrome nefrôtico (251), es uno de los datos patolô­
gicos mâs significa.tivos dentro de esta enfermedad.
En cuatro pacientes, de 15 estudiados, objetivamos hipoalbuminemia. Del mismo 
modo observamos dos casos con aumento de alfa-2-globulina, très con hiperbetaglobu- 
linemia y otros très con cifras bajas de gammaglobuline.
Y, por ûltimo, en cuatro pacientes vimos hipergammaglobulinemia, como también ha 
sido comprobado por otros autores (246) (252).
En los enfermos que cursan con hipoproteinemia sin acompaharse de proteinuria se 
ha especulado con la posibilidad de que exista una “enteropatîa pierde-proteînas” (251), 
pero este hecho no estâ total mente comprobado (241).
d) Niveles de antiestreptolisina O.— Hemos encontrado siete enfermos con cifras 
elevadas de ASLO, entre 15, a los que se estudiô.
Ya hemos comentado al hablar de la etiopatogenia el relative valor de la elevaciôn 
de las cifras de antiestreptolisina O en estos enfermos, por lo que no insistiremos mâs 
sobre este tema.
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Tampoco estudiaremos aqui los anâlisis relacionados con la funciôn renal que han 
sido expuestos en el apartado correspondiente a la clînica.
ANATOMIA PATOLOGICA
Al tratar de las lesiones histolôgicas de la purpura de Schôniein-Henoch dividiremos 
la exposiciôn en dos apartados; en el primero expondremos las alteraciones vasculares 
en general, y el segundo lo dedicaremos a la afectaciôn renal y, mâs concretamente, 
glomerular.
a) Lesiones vasculares.—Son por lo general lesiones agudas que afectan a arte­
riolas, capilares y pequehas venas y que, no pueden diferenciarse de otras angeitis alér­
gicas, recordando las alteraciones histolôgicas de las angeitis de Zeek, aunque en un 
tono menor.
Existe una infiltraciôn celular perivascular fundamentalmente de leucocitos polimor­
fonucleares, y algunos monocitos y cierto numéro de eosinôfilos (figs. 57 y 58); en al­
gunos casos se observan también eritrocitcs (253).
F ig . 57.— Caso S. H .-7  (A . P. n.» 72B1451.— F. J. D.). 
Biopsia de piel (H . E.).
In filtra d o s  in flam ato rios  de p red om in io  perivascular.
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En la pared vascular existe también marcada infiltraciôn celular, con fenômenos de 
leucocitoclasia y edema mucoide. En la intima se aprecia en algunas ocasiones depô- 
sitos de material fibrinoide P. A. S. positive (16) (229), aunque usualmente de una ma- 
nera parcial y segmentaria sin llegar en la mayorla de les casos a alcanzar la totalidad 
de la pared vascular. Suele conservarse la elâstica interna y la luz de les vases esta fre- 
cuentemente estrechada (229) pudiende, ademâs, verse ecupada per trombes mixtes leu- 
cecite-plaquetaries (238).
El heche de que ne siempre se cempruebe la existencia de necrosis fibrinoide ha 
planteade la disyuntiva de si se debe e ne incluir a esta entidad dentre de las angeitis 
necretizantes.
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F ig . 58.— Caso S. H .-7 (A. P. n." 72B1451.— F. }. D.). 
Biopsia de piel (H . E.).
D eta lle  de la lésion an terio r.
Per nuestra parte nos hemes decidide a incluirla dentre del grupe perque desde un 
punte de vista pategénice tiene una Intima relacién cen etras angeitis y fundamentalmen- 
te cen la angeitis de Zeek, de la que hay quien la considéra ceme una “ferma mener” 
(15). La intensidad de las lesienes vasculares dependen en g ran parte del grade de la 
reaccion del agente etielôgice sobre la pared vascular (7) y, per ese, ne es extrahe que 
existan diferencias histelôgicas, incluse notables, de unes cases a etres.
Ademâs se plantean cen harta frecuencia preblemas de diagnôstice diferencial entre
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kF ig . 59. Caso S. H .- l (A. P. n." 28965. F. J. D.).
Biopsia renal (H . E.).
G l o m c n ü o  c o n  h ' s i on c s  p r o l i f c r a t i r a s  i n t r a  ;/ c x l r a c a p i l a r e s ,  f oca les .
»
F ig . 60. Caso S. H.-2 (A. P. n." 71B4035.- F. J. D.).
Biopsia renal (H . E.).
Dos glom érulos, el de la izq u ierda  opticam ente sin alteraciones significativas y el de la derecha con una 
lesion focal.
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este y otros procesos afines que obligan a conocer las diferencias y similitudes entre 
elles.
Las lesienes vasculares se objetivan, ademâs de en la dermis, en todos aquellos or­
ganes y aparatos que se ven -implicados en la enfermedad (tracte digestive, articulacie- 
nes, etc.), y a nivel renal se lecalizan en las arterias interlebulillares y muy especialmen- 
te en las arterielas aferentes (229) (254).
En des cases de biepsia cutânea hemes cemprebade infiltraciôn celular vascular y
-mm
F ig . 61.— Caso S. H.-2 (A. P. n.° 71B4035.— F. J. D.).
Biopsia renal (Inmunofluorescencia).
Suero antifibrinogeno m arcado con fluorescetna. F ijaciôn de topografia mesangial de suera antifibrinôgeno en 
dos ovillos glomerulares.
perivascular de leucecites pelimerfenucleares neutrôfiles y eesinôfiles cen fenémenes de 
leuceciteclasia y extravasaciôn hemâtica en ambes y, en une de elles, marcade edema 
parietal y trombes de fibrina que llegaban a ebliterar casi tetalmente la luz de les vases.
Y en les vases renales de 14 cases estudiades, observâmes depôsites P. A. S. po­
sitives a nivel de arterielas y capilares en un enferme y fibrosis arteriolar, prebablemen- 
te residual, en etre.
Per ultime, cen técnicas de inmunofluorescencia, cemprebames depôsites de C'3 en 
las paredes arterielares en un case de seis en les que se realizô este estudie.
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F ig . 62. Caso S. H.-3 (A . P. n." 70B1325. F. ]. D.).
Biopsia renal (H . E.).
G lo m é ru lo  con rcfnerzo  mesangial difuso e h iperplasia ep ite lia l.
- v :.
# ♦ »
F i g . 63. C a s o  S. H.-3 (A . P. n." 72B4218. F . J. D.).
Biopsia renal (H . E.).
A  los dos anas de la an terio r. G lo m é ru lo  con re fu erzo  m esangial a expenses de m atriz  y células.
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b) Lesiones glomerulares.— La afectaciôn renal en la purpura de Schonlein-Henoch 
tiene especial importancia porque, cuando se produce, la evoluciôn del paciente dépen­
de en gran parte del camino que sigan las alteraciones anatômicas y funcionales del 
rihon (232) (233).
Ademâs, mientras que en este proceso la vasculitis suele ceder en pocos dias o se- 
manas, las lesiones renales (fundamentalmente glomerulares), llevan una evoluciôn his- 
tolôgica independientemente en muchos casos.
For eso es conveniente al estudiar la anatomia patolôgica del rinôn en la purpura 
de Schonlein-Henoch establecer las relaciones anatomo-clinicas de la enfermedad.
En 11 enfermes de los 14 biopsiados en nuestra casuistica observâmes una imagen 
histolôgica de glomerulonefritis focal y local, (figs. 59 a 69).
F ig . 64.— Caso S. H.-3 (A. P. n.° 72B4218.— F. J. D.).
Biopsia renal (Inmunofluorescencia).
Suero a n ti-Ig  A  marcado con fluoresceina. M ism o caso anterior. Abundante fijaciôn de suero a n ti-Ig  A  c 
nivel de los ejes mesangiales.
Este tipo de glomerulonefritis es el que se aprecia con mayor frecuencia, segun los 
diverses autores que han estudiado el problema (229) (231) (232) (241) tanto en nines 
come en adultes y coincide clfnicamente con hematuria, proteinuria e incluse sindrome 
nefrôtico, pero sin signes évidentes de insuficiencia renal.
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iFig. 65. Caso S. H.-3 (A . P. n." 72B4218.- F. J. D.).
Biopsia renal (H . E.).
O v illo  g lo m eru lar con una lesion focal sinequiante con la capsula de Bow m ann.
1
Fig. 6 6 .- Caso S. H .-9  (A . P. n." 73B2992.— F. J. D.). 
Biopsia renal (H . E.).
O villo  g lo m eru lar con lesiones focales.
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En los glomérulos afectos se aprecia una proliferaciôn endotelial localizada con ad- 
herencias de una pequena zona del ovillo a la capsula de Bowmann (fig. 65) y a veces 
fenômenos de necrosis o trombosis en los capilares del ovillo (fig. 68), con depôsitos 
P. A. S. positivos (229) (231) (238).
En ocasiones, a nivel de los lugares donde se producen las sinequias con la capsula 
de Bowmann puede comprobarse también una proliferaciôn epitelial simulando pequenas 
semilunas localizadas. La evoluciôn histolôgica suele ser hacia la esclerosis localizada, 
quedando una pequena ârea hialinizada. Cuando esto ocurre normalmente desaparecen 
las manifestaciones clinicas (proteinuria o hematuria) que presentaba inicialmente el pa­
ciente.
De nuestros 11 casos con glomerulonefritis focal observâmes proliferaciôn endote-
&
F ig . 67.— Caso S. H .-9  (A . P. n.° 73B2992.— F. J. D.). 
Biopsia renal (H . E.).
D os glom érulos con lesiones focales a n ive l de l ov illo .
liai localizada en 10 de elles; sinequias con la capsula de Bowman en nueve; prolifera­
ciôn mesangial en cuatro; necrosis con P. A. S. positividad en très y trombosis intraca- 
pilar en une de elles. En otros très existîa, ademâs, cierto grade de membranosis. En dos 
casos se observaban signes de esclerosis localizada cicatricial y, por ultime, en une solo 
comprobamos semilunas epiteîiales en una pequena zona.
En dos casos las lesiones glomerulares fueron multilocales.
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F ig . 68.— Caso S. H . - l l  (A . P. n.« 74B1182.— F. J. D.).
Biopsia renal (H . E.).
O v illo  g lom eru lar con una lesion fo cal a cuyo n ive l hay ob lite rac iôn  capilar.
Fig. 69.— Caso S. H . - l l  (A . P. n.« 74B1182.— F. ] .  D.).
Biopsia renal (H . E.).
Dos glom érulos, el de la izq u ierd a  con una lesion focal que ocupa la m ita d  del ov illo . E l de la derecha 
présenta m oderado refuerzo  m esangial.
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De los. 11 enfermes con glomerulonefritis focal siete evolucionaron a la curaciôn to­
tal y cuatro a la curaciôn clinica, quedando asintomâticos, pero mostrando alteraciones 
en el sedimento urinario. Une de elles cursô histolôgicamente hacia una glomerulone­
fritis mesangial. En otro paciente cuya biopsia renal demostrô una glomerulonefritis me­
sangial difusa con lesiones focales segmentarias tampoco se obtuvo la desapariciôn de 
las alteraciones analiticas que presentaba inicialmente y otro caso de glomerulonefritis 
mesangial cursô con mejon'a clinica, pero sin remitir la sintomatologia clînica ni mejorar 
los signos de insuficiencia renal que ya presentaba antes de ser sometido a ningûn tra- 
tamiento médico.
Por eso, aunque la apariciôn de una glomerulonefritis mesangial en la evoluciôn de 
una glomerulonefritis aguda se ha considerado como un signo favorable, como un esta- 
di'o intermedio hacia la curaciôn (255), pensâmes que la proliferaciôn mesangial en la 
nefropati'a de la purpura de Schôniein-Henoch condiciona en la mayorîa de los casos 
una evoluciôn a la cronicidad del proceso (fig. 69).
En algunos enfermes que cursan con manifestaciones clinicas de cronicidad se pue­
de apreciar, como en une de nuestros pacientes, una glomerulonefritis proliferativa di­
fusa.
Y en algunos casos con evoluciôn a insuficiencia renal râpida se observa una proli­
feraciôn epitelial intensa y difusa que, formando “semilunas” , ahoga al ovillo glomerular 
(231). No hemôs visto ningûn enferme con este tipo de nefropatia en nuestra casuistica.
Con la aplicaciôn de técnicas de inmunofluorescencia en seis casos hemos obser- 
vado depôsito de C'3 en cinco, de IgA y de fibrinôgeno en cuatro casos; en très de IgA, 
en dos de IgM y en une de IgE. En très de los casos el depôsito era exclusivamente me­
sangial, y en el resto, periférico granular o lineal (figs. 61 y 64).
Es de resehar cômo, a pesar de ia g ran frecuencia de depôsitos de complemento 
en el mesangio o en el ovillo, los niveles plasmâticos del mismo sean siempre o casi 
siempre normales (256). En otras series no han objetivado depôsitos de C’3 en esta en­
fermedad ni tampoco localizaciôn mesangial de los mismos (256).
Con el microscôpico electrônico (229) (231) se aprecia un engrosamiento de la 
membrana basai de tipo difuso, pero con engrosamientos nodulares, hiperplasia endote­
lial y a veces mesangial. En ninguno de nuestros enfermos se hicieron estudios de mi- 
croscopia electrônica.
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D I A G N O S T I C O
Sobre la base del cuadro cimico el diagnôstico ha de apoyarse en la Anatomîa Pa­
tolôgica, bien a través de estudios histolôgicos del rihôn o de biopsias cutâneas.
Pero teniendo en cuenta que las lesiones morfolôgicas glomerulares de la purpura 
de Schôniein-Henoch son muy similares a las de otras nefropatias y que, por otra parte, 
otras angeitis alérgicas pueden mostrar lesiones vasculares cutâneas idénticas a la del 
proceso que nos ocupa, el diagnôstico se realizarâ valorando conjuntamente la clinica y 
la histologia.
Es fundamental plantear el diagnôstico diferencial con otras enfermedades que pue- 
dan producir cuadros purpûricos y fundamentalmente con las enfermedades que cursan 
con trombopenia (P. T. I., leucosis, etc.); en estos casos los estudios analîticos podrân 
darnos la clave del diagnôstico diferencial, pero ya en la exploraciôn con la .prueba de! 
lazo” obtendremos una orientaciôn clara, ya que esta es intensamente positiva en las 
purpuras trombopénicas y sôlo discretamente positiva en la purpura de Schôniein-He­
noch (242).
Sôlo en aquellos casos de sindrome de Schôniein-Henoch que pueden complicarse 
con fenômenos de coagulaciôn intravascular la trombopenia que acompaha a esta compli- 
caciôn podria dar lugar a problemas diagnôsticos con las purpuras trombopénicas; en 
estos casos la historia clinica y la comprobaciôn analitica de consume de los diverses 
factores de la coagulaciôn darân la clave del diagnôstico.
EVOLUCION, PRONOSTICO Y TRATAMIENTO
Como ya dijimos al hablar de la Anatomia Patolôgica, la evoluciôn de este proceso 
depende de la afectaciôn renal en los casos en que ésta existe. Aunque no es infrecuen- 
te que tras una remisiôn aparente en dos o très semanas, la mitad de los pacientes ten- 
gan una o varias recurrencias (232) (239), en los que cursan sin manifestaciones re­
nales la evoluciôn es favorable en la mayorla de los casos. Sôlo la presencia de hemo- 
rragias digestives puede ensombrecer algo el pronôstico, pero éstas suelen controlarse 
adecuadamente.
Y dentro de aquellos enfermos que tienen nefropatia la evoluciôn depende del tipo 
histolôgico, como hemos visto al hablar de la Anatomia Patolôgica. Hay, no obstante, 
una mayor predilecciôn por presenter nefropatias graves en los adultos que en los ni-
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nos, que conducen râpida o lentamente a una insuficiencia renal irreversible (236), de 
pronôstico fatal a menos que sean sometidos a métodos de depuraciôn extrarrenal.
En los ninos lo habituai es la apariciôn de hematuria o proteinuria por glomerulone­
fritis focal que suele evolucionar a la curaciôn en la mayorla de los casos, siendo nor­
mal el sedimento urinario en mâs del 85 por 100 al cabo de un ano del brote (242).
En cuanto al tratamiento de este proceso, algunos de los casos leves tienden es- 
pontâneamente a la autolimitaciôn sin apenas precisar medicaciôn alguna.
El empleo de los corticosteroides a dosis habituales mejoran la fiebre, la proteinu­
ria y la sintomatologia articular (246) y no hay inconveniente de empfearlos en los ca­
sos de hemorragias digest!vas, ya que al mejorar la vasculitis, causa de las ulceracio- 
nes agudas que tienen lugar en esta enfermedad, disminuye la probabilidad de hemo- 
rragia (232). No obstante, al menos en los casos en que la hemorragia sea de origen 
gâstrico, es preciso hacer, ademâs, un tratamiento a base de leche y alcalinos.
Uno de los problemas que plantean los corticosteroides, como en otras angeitis, es 
que en algunos casos, al ser retirado el tratamiento, se asiste a un rebrote de la sinto­
matologia. Por ello, es conveniente ir disminuyendo la dosis paulatinamente.
En los pacientes que no responden a la terapéutica esteroidea o en los que la exis­
tencia de insuficiencia renal desaconseja su empleo, se pueden utilizar medicamentos in- 
munosupresores que, aparté de contrôler eficazmente los sintomas, son muy utiles en los 
casos que cursan con glomerulonefritis proliferativa difusa (257) (258). En ese sentido 
los medicamentos que hemos empleado preferentemente son azatioprina o ciclofosfamida 
en très casos, con excelentes resultados, ya que en uno de ellos se obtuvo una curaciôn 
total y en los otros dos pacientes una curaciôn clinica, persistiendo tan sôlo discretes 
alteraciones urinarias.
En siete enfermos, es decir en casi el 44 por 100 del total, se emplearon corticoste­
roides también con buena respuesta (cuatro casos de curaciôn total y très de curaciôn 
clinica): en un caso el tratamiento se combinô con azatioprina y en otro con ciclofos­
famida.
Debido a la posible relaciôn de la purpura de Schôniein-Henoch con infecciones 
respiratorias de etiologla estreptocôcica, en 10 enfermos se realizô tratamiento con peni- 
cilina y en uno con eritromicina combinado con otra medicaciôn.
También en ocho casos se asociô Vitamina C y en uno rutina por su discreto efec- 
to sobre la pared capilar, si bien hay que consigner que en algunos casos se administré 
en cierto modo como placebo, ya que por su levedad no precisaban ninguna medica­
ciôn.
Mâs importante es el empleo de dipiridamol que, por su efecto antiagregador pla- 
quetario (259) y vasodilatador puede evitar la formaciôn de microtrombosis capilares
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que, sobre todo a nivel glomerular, pueden contribuir desfavorablemente en la evoluciôn 
de la nefropatia. Lo hemos utilizado en dos ocasiones, sôlo en una con buenos resulta­
dos y otra sin mejoria évidente.
En el mismo sentido se ha utilizado la heparina (260), cuyo uso es imprescindible 
en los casos que se acompanan de coagulaciôn intravascular diseminada. No tenemos 
experiencia terapéutica de este medicamento en la purpura de Schôniein-Henoch.
En un caso se asociô azatioprina con indometacina, con el fin de mejorar las ma­
nifestaciones inflamatorias, con buena respuesta clînica.
Uno de nuestros enfermos que presentaba hipertensiôn arterial e insuficiencia re­
nal fue sometido a tratamiento hipotensor (alfa-metil-dopa y diuréticos), junto con di­
piridamol, con resultados sôlo moderados.
Por ultimo, hemos de decir que en los casos de oclusiôn intestinal o de hemorra­
gias digestivas persistantes debe realizarse un tratamiento quirûrgico para controlar es­
tas complicaciones.
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C) ANGEITIS ALERGICAS CUTANEAS Y CUTANEO-VISCERALES
C) ANGEITIS ALERGICAS CUTANEAS Y CUTANEO-VISCERALES
Se estudian aqui aquellos casos de angeitis que, por sus manifestaciones clinicas 
y anatomo-patolôgicas, no pueden incluirse dentro de los dos grupos que hemos exami- 
nado con antehoridad.
Representan por tanto, como dice MARTINEZ L. DE LETONA (13), un concepto ne­
gative dentro de este g ran grupo de vasculitis.
Por su cuadro clinico las dividimos en cutâneas y cutâneo-viscerales, segùn la sin­
tomatologia que presenten, pero debemos de decir que, con toda verosimilitud, todas 
ellas corresponden a la forma “cutâneo-visceral” , ya que también en la llamada “forma 
cutânea” suelen existir lesiones histolôgicas vasculares a nivel visceral, pero éstas son 
poco intensas y curan generalmente sin producir sintoma alguno (261).
No vamos a insistir sobre los aspectos etiopatogénicos de estos procesos, ya que 
fueron expuestos al principio de este capitule. Sôlo diremos que de los nueve casos que 
présentâmes, cuatro de ellos estaban causados por la administraciôn de penicilina, dos 
probablemente por infecciôn bacteriana y en los très restantes el producto desencade- 
nante era aminofilina, tolbutamida y ajenjo, respectivamente.
Las angeitis alérgicas con manifestaciones cutâneas son cada dia mâs frecuentes. 
Si sôlo aportamos aqui un reducido numéro de casos, se debe, por un lado, a que en 
muchas ocasiones la sintomatologia es muy leve, fugaz y lo suficientemente tipica como 
para establecer el diagnôstico sin necesidad de realizar el estudio histolôgico pertinente, 
lo que nos ha obligado a rechazar al menos 20 casos. Y en segundo lugar, porque sôlo he­
mos elegido unos cuantos enfermos lo suficientemente significatives como para exponer- 
los a titulo de ejemplo.
Estudiaremos inicialmente, en conjunto, los sintomas cutâneos y luego haremos unos 
comentarios sobre los diverses cuadros viscérales que puedan surgir:
a) Lesiones cutâneas.— Son muy variadas. Sin embargo, los estudios de autores 
como GOUGEROT (262), RUITER (263), GOMEZ ORBANEJA y RODRIGUEZ PUCHOL 
(16), entre otros, han permitido un mejor conocimiento y clasificaciôn de las mismas.
La llamada desde 1951 “allergide nodular dérmica” (262), incluye, junte con la exis-
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tencia de nôdulos dérmicos, purpura y pâpulas (cuya combinaciôn en un mismo enferme 
dio origen a la denominaciôn de “trismdrome de Gougerot” ), la presencia de ampollas 
y ulcéras, constituyendo, segûn que aparezcan un signo aislado o varies a la vez, los 
llamados mono, bi, tri, tetra y pentasmdrome de Gougerot.
Por su parte, la “arteriolitis allergia cutis” de Ruiter (263) es, como su autor indica, 
una vasculitis superficial que cursa con lesiones cutâneas que pueden agruparse en très 
tipos fundamentales, a saber; tipo hemorràgico, tipo polimorfo-nuciear y tipo pàpulo-ne- 
crôtico.
Existe actualmente un acuerdo unânime (13) (16) (160) de que tanto la “allergide 
nodular dérmica” como la “arteriolitis allergica cutis” no son sine diferentes nombres de 
la misma entidad, la cual exhibe unas lesiones muy polimorfas que trataremos de resu- 
mir a continuaciôn.
«s
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F ig . 70.— Caso A. C.-3.
Lesiones purpüricas en 
m ie m o r o s  in feriores  
(detalle).
— Cuadro purpùrico.—En forma de petequias o mâculas (fig. 70), siendo infrecuen- 
tes las equimosis. Muy raramente pueden aparecer telangiectasias en dedos y palmas de 
las manos (15) (16).
— Cuadro nodular.—Con nôdulos dérmicos o dermo-hipodérmicos de consistencia
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dura (160) que desaparecen sin dejar huelîas o evolucionan con necrosis de la piel que 
los recubren.
—  Elementos pàpulo-eritematosos.— En forma de papula inflamatoria que se puede 
acompanar o rodear de petequias o elementos bullosos, ulceraciones o urticaria y fre- 
cuentemente de edemas de las zonas satélites (264). A veces aparece, ademâs, verda- 
dero eritema multiforme (15) que no es en si una vasculitis, sino una manifestaciôn mâs 
de hipersensibilidad.
—  Livedo racemose o reticular.— Que al igual que en otras angeitis, como la Panar­
teritis nodosa, aparece con relative frecuencia y estâ en relaciôn con la existencia de 
vasculitis a nivel de las pequenas arterielas y arterias del tejido adiposo subdérmico 
(265). En ocasiones este cuadro se acompana de ulcéras superficiales e incluse de gan­
grena, a consecuencia de infartos cutâneos; es la llamada “apoplejia cutânea” (266).
Todas estas lesiones se lecalizan, como deciamos al hablar de la purpura de Schôn­
iein-Henoch, preferentemente en miembros inferiores, regiôn glûtea, espalda y, a nivel de 
miembros superiores, en muhecas, codes y antebrazos (160).
La llamada “dermatitis nodularis necroticans” de Werther no es otra cosa que una 
angeitis alérgica cutânea que se manifiesta con el cuadro nodular que hemos descrito 
antes (15) (100).
Y el “eritema elevatum et diutinum” es una enfermedad cutânea extraordinariamente 
rara (274) que cursa con plaças eritematosas que a veces se acompanan de vesiculas 
en las superficies extensoras de codos, rodillas y articulaciones metacarpo-falângicas e 
interfalângicas, de evoluciôn crônica con atrofia y ulceraciôn a nivel del centre de las 
plaças en algunas ocasiones. Hoy en dia, en virtud de que las lesiones histolôgicas mues- 
tran infiltraciôn celular de las paredes vasculares con leucocitoclasia (16) (100) se con­
sidéra como una variedad crônica de las angeitis alérgicas cutâneas (262) (264).
De los nueve enfermos estudiades por nosotros en très de ellos existian hemorra­
gias cutâneas en forma de purpura con formaciôn de vesiculas en dos de ellos (fig. 70) 
y de equimosis en el otro caso.
En otros dos pacientes habia elementos maculares, uno de los cuales ténia indura- 
ciôn nodular subcutânea y el otro, necrosis en la regiôn central de las mâculas.
En dos mâs las lesiones cutâneas eran de tipo eritematoampolloso, uno de los cua­
les presentô, ademâs, “ livedo reticularis” con zonas de necrosis superficial.
Y por ultimo en un paciente apareciô un cuadro de edema angioneurôtico en manos 
que durô unas horas y fue seguido de descamaciôn cutânea en las zonas que se vieron 
afectadas por el edema.
b) Manifestaciones visceraies.— Aunque, como ya hemos dicho, prâcticamente to­
das las angeitis alérgicas tienen lesiones vasculares en diverses ôrganos y aparatos, lo
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cierto es que sôlo airededor de la mitad de ellos muestran, ademâs de los sintomas 
cutâneos que suelen estar casi siempre présentes, en el 86 por 100 de los casos apro- 
ximadamente (7), manifestaciones clinicas de otros aparatos y sistemas.
De nuestros nueve enfermos, cuatro de ellos mostraron lesiones viscérales sin po- 
der ser encuadrados dentro de la purpura de Schôniein-Henoch o de la angeitis de Zeek.
No obstante hay “casos frontera” que son dificiles de encasillar. En efecto, no es 
infrecuente que algunos pacientes muestren sintomas digestivos muy similares a los del 
sindrome de Schôniein-Henoch, con hematemesis, melena o dolor abdominal por vascu­
litis localizada en el tracto gastrointestinal (43), como ocurriô en uno de nuestros enfer­
mos que cursô con melena.
También, como en otras angeitis, puede existir hepatomegalia e incluse elevaciôn 
de los niveles de transaminasas e ictericia transitorias por infartos hepâticos secundarios 
a una vasculitis, que pueden plantear problemas de diagnôstico diferencial, y en ocasio­
nes se llega al conocimiento definitive del proceso merced a la angiografîa selectiva de 
la arteria hepâtica, poniéndose de manifiesto con ella la presencia de microaneurismas 
similares a los que se observan en la Panarteritis nodosa (74).
Del mismo modo los pacientes de angeitis alérgicas cursan a veces con brotes de 
pancratitis y pueden beneficiarse en su diagnôstico de los estudios arteriogrâficos sélec­
tives de las arterias pancreâtico-duodenales (74).
Sôlo objetivamos hepatomegalia clfnicamente valorable en uno de nuestros pacientes.
Otra causa de hepatomegalia en las angeitis alérgicas es la insuficiencia cardiaca 
congestiva.
En efecto, en algunos casos, aunque no con mucho frecuencia (7), se observan sig­
nos y sintomas de miocarditis por afectaciôn de forma difusa de las ramas de las arte­
rias coronarias y, a consecuencia de ella, aparece o un edema pulmonar por fracaso de 
ventricule izquierdo o hepatomegalia, ascitis o edemas en extremidades si existe fraca­
so ventricular derecho.
El 4edema pulmonar puede deberse también a vasculitis difusa a nivel del pulmôn o
a la hipertensiôn arterial en los enfermos que cursan con ella, en virtud de un desfalleci-
miento del ventricule izquierdo, sin que exista necesariamente, ademâs, miocarditis (267).
Uno de nuestros enfermos cursô con hipertensiôn arterial importante que le apare­
ciô en el curso de su enfermedad y que era secundaria a afectaciôn renal. Ese enfer­
me mostrô asimismo en la radiografia de tôrax, aumento de la silueta cardiaca a expen- 
sas de ventricule izquierdo, pero no habia repercusiôn electrocardiogrâfica de su hiper­
tensiôn porque ésta se habia establecido recientemente.
En dos enfermas de corta edad (seis y siete ahos) surgieron cuadros de necrosis
en extremidades; en una fue en los dedos de las manos y en la otra intermitente en am-
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bos miembros inferiores, con abolicion de pulsos popliteos y pedios a consecuencia de 
una arteritis esclerosante de localizaciôn femoro-poplitea que obligô a amputarle ambas 
piernas. La necrosis de partes acras, por lesiones vasculares de arterias de mayor cali­
bre, suele ser muy poco frecuente, pero se observa a veces no sôlo en angeitis alérgicas, 
sino en otras vasculopati'as necrotizantes (268).
Independientemente del edema pulmonar, que ya hemos comentado, no es infre­
cuente que hay a cuadros de neumonitis, condensaciones pulmonares y también asma 
bronquial (7) (264) con una frecuencia que oscila entre el 24 y el 30 por 100.
No hemos visto ningûn caso que cursara con manifestaciones pulmonares.
Hemos visto un paciente con afectaciôn renal importante que clfnicamente sôlo mostrô 
hematuria e hipertensiôn arterial, ya comentada previamente. Tenfa insuficiencia renal 
acusada (Ccr de 28 ml/minuto), proteinuria, hematuria y leucocituria que mejoraron pau­
latinamente en el curso de seis meses.
Al igual que en la pûrpura de Schôniein-Henoch estas angeitis cursan con hematuria 
y proteinuria con mucha mayor frecuencia que con insuficiencia renal, ya que aproxima- 
damente de un 30 a un 40 por 100 muestran alteraciones del sedimento urinario mien­
tras que sôlo airededor del 15 por 100 tienen retenciôn ureica o reducciôn del aclara- 
miento de creatinina (264).
La afectaciôn neurolôgica suele revestir sintomatologia del sistema nervioso perifé­
rico; la mayorfa cursan con un cuadro benigno (264), aunque hay casos de afectaciôn 
importante (269), como en uno de los casos que aportamos en el que la clinica funda­
mental era una mononeuritis mûltiple con atofias musculares, arreflexia y paresia flâcida 
en miembros inferiores (270). La afectaciôn del sistema nervioso central es mâs rara y 
cuando ocurre es secundaria a la apariciôn de lesiones vasculares cerebrales. No es 
extrano que en el curso de la enfermedad existan mialgias (100).
La sintomatologia del aparato locomotor en forma de artralgias o artritis es uno de 
los sintomas mâs frecuentes, ya que en algunas series llega a incidir en mâs del 50 por 
100 de los casos (264) y en otras se aproxima a esa cifra (7).
Nosotros hemos objetivado artritis en dos enfermos, que como ocurre en estos pro­
cesos, fueron transitorias y cedieron sin dejar secuelas.
En un caso comprobamos esplenomegalia apreciable y micropoliadenopatias que fue­
ron transitorias y desaparecieron totalmente.
La elevaciôn térmica, tan frecuente en otras angeitis no lo es tanto en las angeitis 
alérgicas, a menos que se vean complicadas con fenômenos necrôticos o infecciosos. 
Sôlo uno de nuestros enfermos tuvo febricula.
Por ûltimo, en algunos casos pueden aparecer, ademâs de pûrpura o equimosis, otros 
sintomas hemorrâgicos, como en una enferma de nuestra casuistica, que tuvo epistaxis
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y hemorragia vaginal. Estos cuadros de hemorragias difusas estàn en relaciôn en mu­
chas ocasiones con la existencia de una coagulapatia de consume (250) (267), pero 
también pueden ser producidas por una arterio-capilaritis universal. En el caso de nues­
tra serie, que acabamos de comentar, no existian indices indirectes de coagulopatia de 
consume, pero ello no quiere decir que no existiera ésta, ya que no se estudiô intencio- 
nadamente.
DATOS DE LABORATORIO
En el hemograma es frecuente encontrar eosinofilia (270), pero no es un signo 
constante, ya que para diverses autores (7) (100) sôlo esta présente entre el 10 y un 
20 por 100 de los casos.
La observâmes en cuatro de nuestros enfermos, dos de los cuales tenian sôlo mani­
festaciones cutâneas y los otros dos mostraban sintomas viscérales y cutâneos.
La anemia es otro signo que surge sôlo en algunos pacientes y suele estar en re­
laciôn bien con una hemorragia digestiva c con una insuficiencia renal. Sôlo la hemos 
objetivado en très de nuestros pacientes, dos de los cuales tenian sintomas viscérales, 
uno de ellos con insuficiencia renal marcada.
La elevaciôn de la velocidad de sedimentaciôn es, asimismo, un hallazgo usual en 
las angeitis alérgicas que tienen participaciôn visceral y se observa con menor frecuen­
cia en aquellos que sôlo mostraban sintomas cutâneos. Entre nuestros casos, los cuatro 
que cursaron con sintomas viscérales presentaron velocidad de sedimentaciôn modera- 
damente acelerada, salvo en uno que fue muy alta; este ultimo era el enferme en quien 
aparecieron signos de acusada insuficiencia renal.
Y sôlo uno de los que exhibian sintomas cutâneos ùnicamente tuvo la velocidad de 
sedimentaciôn eievada, y este hallazgo no era, en este caso, excesivamente valorable 
por ser portador de una cirrosis hepâtica desde varies anos antes al comienzo de su 
cuadro alérgico. En cuanto a la cifra de plaquetas se mantiene en valores normales 
(264), pero descienden en cuanto la enfermedad se complice con una coagulopatia de 
consume (267) en cuyo caso descienden también los niveles plasmâticos de diverses 
factores de la coagulaciôn, fundamentalmente fibrinôgeno, factor V y protrombina.
En el proteinograma se aprecia con relative frecuencia un descenso de la albumine 
(270), asi como aumento moderado de la gamma-globulina y de las alfa-2-globulinas 
(160).
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En este aspecto sôlo tenemos los datos obtenidos en los cuatro enfermos con angei­
tis cutâneo-visceral y en todos ellos existia hipoalbuminemia, en très habia hipergam- 
maglobulinemia y en uno hiperbetaglobulinemia. No encontramos en ninguno aumento de 
las globulinas alfa.
Las determinaciones de la tasa de complementos séricos pueden disminuir de for­
ma transitoria, sobre todo en los casos que cursan con afectaciôn renal, pero se recu- 
peran râpidamente en cuanto remiten los sintomas (270), por lo que son un indice im­
portante del curso de la enfermedad. En un caso nuestro la determinaciôn de la tasa de 
complemento se realizô en la fase de dofervescencia del proceso y quizâs por ello dio 
resultados normales.
Es de g ran utilidad el estudio microbiolôgico de los pacientes, pues, como diji­
mos ai hablar de los aspectos etiopatogénicos générales de estos procesos, tiene una 
g ran importancia causal la existencia de infecciones bacterianas, estreptocôcicas (15) 
y las sepsis por estreptococo viridans o por otros gérmenes, como el meningococo, ya 
que se ha podido comprobar que en la meningitis meningocôcica pueden aparecer 
vasculitis a los très o cuatro dias de iniciado el tratamiento a consecuencia no de la 
medicaciôn, sino del depôsito de inmunocomplejos meningocôcicos con complemento 
en las paredes de los vasos, piel y sinovial (271) (272). En ese sentido en dos de nues­
tros pacientes se practicaron pruebas alérgicas a bacterias, resultando en los dos muy 
positivas a B. Pfeiffer y B. Friediânder, por lo que considérâmes que muy probablemente 
esas bacterias jugaron un papel fundamental en la producciôn de la enfermedad.
Algunos autores han observado en estos procesos una positividad de los tests de 
Waaler-Rosse y Lâtex en casi la mitad de los enfermos (264), pero otros han visto, a su 
vez, que estas pruebas solian ser negatives en las angeitis alérgicas (273). No tenemos 
experiencia personal para pronunciarnos en uno u otro sentido.
ANATOMIA PATOLOGICA
Si las angeitis cutâneas y cutâneo-viscerales son formas clinicas del grupo de las 
angeitis alérgicas en el que se incluye ademâs la angeitis de Zeek y la purpura de 
Schôniein-Henoch, y no existiendo entre todas ellas, segùn se considéra en la actuali- 
dad (100), otras diferencias que las de grado y extensiôn de las lesiones, es lôgico que 
sus signos histolôgicos sean muy similares, variando solamente la intensidad de las lesio­
nes y su localizaciôn.
A nivel cutàneo se alteran los pequenos vasos de la dermis superficial que muestran
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una infiltraciôn de su pared por neutrôfilos, algunos con signos de leucocitoclasia y pre­
sencia de polvo nuclear, lo que ha hecho que las angeitis alérgicas se denominen tam­
bién “angeitis leucocitoclâsicas” (264). En menor proporciôn existe infiltraciôn de eosi- 
nôfilos, linfocitos y a veces histiocitos. Todos estos elementos celulares se acumulan ai­
rededor de los vasos (15). Ademâs, no es infrecuente observer material fibrinoide en las 
paredes de los vasos (15) (16), aunque, al igual que en el sindrome de Schôniein-He­
noch no siempre se pueda comprobar. También suele haber extravasion de hematles mâs 
o menos manifiesta. Todas las lesiones se encuentran siempre en la misma fase evolutive.
En seis pacientes hemos practicado biopsias cutâneas observando en todos ellos un 
infiltrado inflamatorio vascular y perivascular de predominio neutrôfilo en la mayorla de 
los casos y difuso, salvo en un caso en que se llegaban a former acùmulos granulome-
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In filtra d o  in flam ato rio  po lim orfon uc lear de p red om in io  eosinàfilo  con localizaciôn preferentem ente  perivascular.
tosos en la pared vascular, pero nunca extrBvasculares (figs. 71 a 73). En cinco de los 
casos habia fenômenos de necrosis fibrinoide con depôsitos P. A. S. positivos.
En dos biopsias comprobamos acusados fenômenos de leucocitoclasia y en otras dos 
existian marcadas alteraciones de la elâstica interna.
A nivel visceral, las lesiones suelen afectar como en la piel a pequenos vasos. En 
el rihôn pueden dar lugar a glomerulonefritis focal necrotizante o difusa (100); en un caso
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nuestro se realizaron dos biopsias renales, una en pleno brote de la enfermedad, que 
cursô con hipertensiôn arterial e insuficiencia renal, y en la que se objetivô necrosis fib ri­
noide (fig. 74), elastosis y elastorrexis en arterias de pequeno calibre y arteriolas y en 
los glomérulos lesiones focales, membranosis y sinequias capsulares. La otra biopsia, rea- 
lizada seis meses después, cuando el enferme habia mejorado evidentemente, seguia mos­
trando lesiones histolôgicas renales similares, aunque con evoluciôn a una fase residual.
En algunos casos, junto con la afectaciôn de pequenos vasos, existen también lesio­
nes en las arterias de mediano calibre, como en uno de nuestros casos que presen- 
taban vasculitis cutânea y de los “vasa vasorum” que condicionaban una neuropatia pe- 
riférica por pérdida de las vainas de mielina de la mayoria de las fibras nerviosas ob- 
servadas, con conservaciôn de los axones y las células de Schwann. Y al mismo tiempo 
en las arterias de mediano calibre, a nivel del musculo, se comprobaron también fenô­
menos inflamatorios y necrosis fibrinoide.
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También en otro caso que cursô con necrosis de los dedos habia lesiones tfpicas en 
vasos de pequeno y mediano calibre, con algunos trombos que ocupaban su luz (figu­
ras 75 y 76).
Y, por ultimo, en otra enferma se comprobaron lesiones de endarteritis con trombo­
sis, rotura de la elâstica interna en algunas zonas y marcada infiltraciôn leucocitaria en
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las arterias de miembros inferiores que condicionaron la amputaciôn de ambas piernas 
por necrosis, meses después de haber tenido el brote alérgico.
Todos estos datos ponen de manifiesto como en las angeitis alérgicas pueden afec- 
tarse, a la vez, vasos de diferente calibre (268).
Con técnicas de inmunofluorescencia hemos comprobado en un caso la presencia 
de depôsitos difusos de C’3 en la pared vascular, a nivel de la intima, de IgA en forma 
granular y de IgM subendoteliales homogéneos y focales.
D I A G N O S T I C O
Como en todos estos procesos el diagnôstico defiinitivo es siempre histolôgico, com- 
probândose la existencia de las lesiones vasculares tîpicas que hemos descrito en el 
apartado anterior. Ello se debe, en g ran parte, a la ausencia de métodos analîticos es- 
pecîficos para establecerlo (100) y a las dificultades de diagnôstico diferencial que se 
plantean con otras enfermedades cutâneas.
Aparté de otras angeitis necrotizantes es preciso plantear el diagnôstico con los si- 
guientes procesos:
a) Enfermedades hematolôgicas. — Que cursan con purpura (leucemias, linfomas, 
paraproteinemias, PTI, amiloidosis, sîndromes mieloproliferativos. Aparté de los datos 
analîticos que conducen usualmente al diagnôstico de estas enfermedades, es de distin- 
guir que los elementos purpûricos suelen ser maculares y casi nunca es una “pûrpura 
palpable ”, como suele ser en las angeitis alérgicas (100).
También, como decîamos anteriormente, en las pûrpuras con trombopenia, la “prue­
ba del lazo ” es intensamente positiva, lo que no ocurre en las pûrpuras angeîticas.
b) Enfermedades infecciosas.—Algunas infecciones bacterianas, como la sepsis es­
treptocôcica o la meningocôcica pueden dar lugar a pûrpura, equimosis o necrosis de 
la piel a consecuencia de infartos cutâneos por émbolos sépticos de las pequenas arte­
rias, y arteriolas de la dermis.
Aquî el diagnôstico es, en' ocasiones, mâs difîcil porque, como ya vimos antes, pue­
den producirse auténticas vasculitis alérgicas con depôsitos de inmunocomplejos en las 
paredes de los vasos (271) (272).
También las rickettsiosis y algunas enfermedades virales (275) que producen cua­
dros exantemâticos plantean problemas de diagnôstico diferencial.
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c) Angeitis inflamatorias no necrôticas. —  Dentro de este grupo citaremos varies 
procesos, come el eritema nudoso, el eritema indurado de Bazin y la “vascularitis no- 
dulares " en las que las lesiones vasculares nunca muestran fenômenos de leucocitocla- 
sia ni depésitos de material fibrinoide en sus paredes (16).
También debe incluirse aqui la enfermedad de Schamberg, que es una vasculitis de 
evoluciôn crénica con infiltraciôn linfocitaria perivascular sin fenômenos necrôticos, y que 
eu rsa con la apariciôn de pequenos elementos petequiales, a veces muy pruriginosos 
(276), que en ocasiones adquieren una distribuciôn anular (purpura anular telangiectâ- 
tica) en miembros inferiores, por depôsitos de hemosiderina.
d) Hipodermitis.— Dentro de este grupo incluimos la “ paniculitis febril récurrente” de 
Weber-Christian (277), en la que aparecen nodules subcutâneos, que pueden plantear 
problèmes de diagnôstico diferencial con las angeitis alérgicas de presentaciôn nodular, 
pero que estân en relaciôn con fenômenos de necrosis de la g rasa subcutânea y de et ras 
zonas (pericârdica, mesentérica).
Junte a ella hay que citar a la paniculitis de Rothman-Makai, de presentaciôn infan- 
til, y a la “ paniculitis subaguda nodular migratoria” de Vilanova y Pinol (16).
e) Enfermedad de MucharHabermann. —  En realidad este proceso es, en si, una 
angeitis necrotizante de les pequenos vases cutàneos. Le que la diferencia de las “an­
geitis leucocitoclâsicas” es que la infiltraciôn celular de la pared vascular es linfocitaria 
en vez de estar producida por polimorfonucleares. Y desde el punto de vista clinico, se 
manifiesta por una erupciôn generalizada de pequenas pâpulas y pâpulo-vesiculas, algu- 
nas de las cuales muestran necrosis central, parecidas a las de la varicela (100).
TRATAMIENTO Y EVOLUCION
La evoluciôn de las angeitis alérgicas es diferente segün el grade de afectaciôn vis­
ceral y, sobre todo, como deciamos al hablar del sindrome de Schôniein-Henoch, de la 
situaciôn funcional del rinôn.
En el case de angeitis cutâneas pu ras o, para hablar con mayor propiedad, de an­
geitis “con sintomatologia exclusivamente cutanea” , la curaciôn es total en el 100 por 
100 de les cases, muchos de elles con la sola ayuda de curas tôpicas o con el empleo 
de corticosteroides por via oral o parenteral.
Asi ocurriô en nuestros cinco cases, très de les cuales remitieron sin medicaciôn,
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con la eliminaciôn del factor responsable deel cuadro; en uno, ademâs, se emplearon 
bahos de las lesiones con solucion de sulfato de cobre, y otro fue tratado con pe­
quenas dosis de 6-metil-prednisolona (16 mg. diarios) durante solo tres o cuatro dias.
En las “angeitis cutaneo-viscerales” se requiere, aparte del empleo de corticosteroi­
des o, en algunas circunstancias, de inmunopresores (azatioprina, ciclofosfamida, prin- 
cipalmente), hacer un tratamiento sintomatico, segùn las manifestaciones clfnicas que 
se presenten.
A s i, en uno de nuestros casos que curso con insuficiencia renal e hipertension, solo 
empleamos hipotensores y anabolizantes, sin usar corticosteroides por miedo a détério­
ra r la funcion renal. Con ello el cuadro clinico mejoro de forma espectacular, aunque 
persistian al cabo de seis meses lesiones importantes en la biopsia renal.
En los otros tres enfermes, el tratamiento con corticosteroides mejoro rapidamente 
la sintomatologia cutanea y general, quedando en uno de elles solo, como secuela, ligera 
atrofia muscular secundaria a lesiones vasculares musculares y a neuropatia periférica. 
Y en los dos restantes quedaron, como residues, necrosis de los dedos de las manos 
y piernas, respectivamente, que precisaron amputaciôn.
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V —ANGEITIS NECROnZANTES EN OTRAS ENFERMEDADES
ANGEITIS NECROTIZANTES EN OTRAS ENFERMEDADES
En este capitule vamos a exponer algunos ejemplos que ponen de manifiesto como 
en et ras enfermedades, principalmente colagenosis, aparecen en ocasiones auténticas 
vasculitis necrotizantes que pueden plantear problemas de diagnôstico con las que Me­
mos estudiado en capitules anteriores.
1.—Arteritis de la fiebre reumâtica.— En los trabajos de ZEEK y colaboradores (5) 
(6) (79) se incluye a la arteritis reumâtica dentro de la clasificaciôn que elles estable- 
cen de las angeitis necrotizantes.
Senalan, ademâs, que este tipo de arteritis aparece en casos fulminantes de fiebre 
reumâtica, que suelen acompanarse de carditis, neumonitis y aortitis, que afecta a pe­
quenas arterias, y con mener frecuencia, a venas del corazôn y pulmones, presentando 
a veces lesiones diseminadas, pero siendo muy rare que se localicen en pâncreas o apa- 
rato digestive.
Aparte de este, conviene recorder que en los pequenos vases adyacentes de los nô- 
dulos reumâticos subcutâneos no es infrecuente comprobar lesiones pariétales con fenô­
menos de necrosis fibrinoide (16).
La aortitis reumâtica descrita inicialmente por KLOTZ en 1912 se caracteriza por la 
presencia de necrosis fibrinoide a nivel de las tres capas del vase, destrucciôn de las 
fibras elâsticas, nôdulos de Aschoff tipicos y dilataciôn de los “vasa vasorum” (278)
Ademâs, en un 30 por 100 aproximadamente de los erffermos con fiebre reumâtica 
existe edema y necrosis fibrinoide a nivel de las arterias coronarias que pueden favore- 
cer la presentaciôn de trombosis con oclusiôn parcial o total de su luz y condicionar la 
apariciôn de un infarto de miocardio, aunque esta ultima eventualidad es por lo general 
rara (279), al menos desde el punto de vista clinico.
También en los enfermos que cursan con neumonitis reumâtica (280) se observan 
a nivel pulmonar lesiones de arteritis con bastante frecuencia (6).
Y, antes del empleo del tratamiento esteroideo, no era infrecuente la apariciôn de 
una encefalopatia, con multiples hemorragias petequiales y edema cerebral que ha dado 
en llamarse “encéfalo jugoso” (278), y que estâ condicionada en g ran parte por vascu­
litis cerebral.
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Pero la lesion vascular mas frecuente en la fiebre reumâtica reside en pequenas 
arterias y arteriolas del miocardio (281) con hiperplasia de la capa media y de la inti­
ma que a veces estân alteradas, necrosadas, y con trombos plaquetarios (279). Las ve­
nas se afectan con menor frecuencia.
Todo lo que acabamos de exponer demuestra que la existencia de angeitis reumâ­
tica aparece no solamente en los casos graves, sino, como vemos, en muchos enfer­
mos; lo que ocurre es que el cuadro, mâs limitado a vasos musculares cardiacos o pul- 
monares, queda enmascarado en la sintomatologia del proceso reumâtico.
F ig . 77.— Caso F. R .- l  (A . P. n.« 11988.— F. J. D.).
Biopsia de pial (H . E.).
In filtra c iô n  in flam ato ria  a expenses de leucocitos po lim orfonucleares (n eutrô filo s  y eosinôfilos) que dislace- 
ran  segm entariam ente la pared de un vaso arte ria l.
Como muestra presentamos el caso de un niho de ocho ahos que, en el curso de di­
verses brotes de R. P. A. que condicionaron una insuficiencia mitral, le aparecieron 
mâculas violâceas en ambos miembros inferiores, cuya biopsia demostrô la existencia 
de un epitelio adelgazado, con papilas casi desaparecidas y disminuciôn de las fibras 
elâsticas dérmicas, observândose en el dermis profundo una arteria de pequeno calibre 
con lesiones histolôgicas indistinguibles de las de una Panarteritis nodosa (figs. 77 y 78). 
Este planted problemas de diagnôstico, pero la elevaciôn marcada de las cifras de anti- 
estreptolisina O, junto con el cuadro clinico bastante tipico del enferme, indujo a reali- 
zar un tratamiento inicial con corticosteroides, ACTH y penicilina bentazina. Con ello me-
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joraron rapidamente todos los sintomas cli'nicos y anallticos del enfermo al cabo de dos 
meses.
f
A
F i g . 78.— Caso F. R .- l (A. P. n." 11988.— F. J. D.). 
Biopsia de piel (Gallego).
D esaparicion segm entaria de la eldstica in terna.
Pero como se habian empleado esteroides y ACTH que mejoran también a los en­
fermos con P. A. N., persistia la duda del diagnôstico.
Sin embargo, después de suspender el tratamiento esteroideo y sôlo con penicilina 
benzatina, administrada de forma periôdica, no ha vuelto a presentar ningun tipo de sin­
tomatologia, lo que ya permitiô establecer el diagnôstico definitivo de fiebre reumâtica 
con angeitis necrotizante cutânea. No existlan datos de hipersensibilidad medicamentosa 
previa.
Pensamos que la “arteritis reumâtica” es un argumente de peso entre otros, a favor 
de que la enfermedad reumâtica se produce por un mécanisme inmunolôgico y no por 
un factor tôxico producido por los estreptococos de! grupo A, como preconizan algu­
nos autores (282).
2. Angeitis en el lupus eritematoso.— Las lesiones vasculares en el lupus eritemato- 
so varlan notablemente en cuanto a su intensidad y extensiôn (283).
Se inician con pequenos depôsitos de sustancia fibrinoide, bien en la Intima, en la 
capa media o en la adventicia, de arterias y arteriolas acompanado de proliferaciôn
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F i g . 79.— Caso L. E. D.-2 (A . P. n." 72N49. F. J. D.). 
Rinôn (H . E.).
O villo  g lom eru lar con pro liferac iôn  extracapilar.
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F i g . 80.— Caso L. E. D .-2 (A . P. n.° 72N49.— F. J. D.). 
Rinôn (H . E.).
T ro m b o  fib rinoso en un capilar de l ov illo  g lom eru lar.
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fibroblâstica que va disminuyendo la luz de los vasos. Estos depôsitos progresan llegan- 
do a producirse auténticos anillos de material fibrinoide que ocupan la totalidad de la 
circunferencia vascular (284). En los casos en que, junto con ello, aparece una necro­
sis masiva de las laminas elâstica y muscular, se aprecia también una infiltraciôn celu­
lar de linfocitos, células plasmâticas y algunos polinucleares (284).
En la piel se puede ver este tipo de lesiones a nivel de algunos vasos del dermis 
profundo y suelen dar lugar a la apariciôn de “ livedo reticularis” (100), como en otras 
angeitis.
De un 10 a un 17 por 100 de los casos muestran fenômeno de Raynaud (285) (286), 
condicionado por vasculitis y, con menos frecuencia, por la existencia de crioglobulinas. 
Por los mismos mecanismos surgen zonas de necrosis en partes acras, como dedos de 
manos y pies, nariz y orejas (285).
‘  - î i "
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F ig . 81.— C aso L. E. D.-2 (A . P. n.*^  72N49.— F. J. D.). 
Rinôn (H . E.).
O v illo  g lom eru lar con “ asas de a la m b re”  (flécha).
En el rinôn, independientemente de las lesiones glomerulares, no es raro observar 
arteritis de los vasos de pequeno y mediano calibre e incluse a nivel de las arterias in- 
terlobulares (284).
G ran interés clin ico y anatomopatolôgico ofrecen las lesiones vasculares del lupus 
eritematoso a nivel cerebral. Aunque hace algunos anos, en 1954, HARVEY y colaborado­
res (286) juzgaban que sôlo el 37 por 100 de los pacientes con lupus eritematoso te-
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nîan afectaciôn del sistema nervioso central, mâs recientemente (287) se ha comproba- 
do que hasta un 75 por 100 de los enfermos presentaban lesiones cerebrales mientras 
que sôlo en un 8 por 100 se afecta el sistema nervioso periférico.
F ig . 82.— Caso L. E. D.-2 (A. P. n.° 72N49.— F. J. D.).
Rinôn (Inmunofluorescencia).
Suero a n ti-Ig  G  m arcado con fluoresceina. N otab le  fijaciôn de suera a n ti-lg  G  de topografia parietal.
Los sintomas son de lo mâs variado y estân casi siempre producidos por pequenos 
infartos en corteza o tronco cerebral, por vasculitis (287). Las lesiones cerebrales son la 
segunda causa, en orden de frecuencia, de fallecimiento de los enfermos con lupus eri­
tematoso, después de la insuficiencia renal (285).
Desde el punto de vista histolôgico se alteran, por régla general, los pequenos va­
sos que muestran signes de necrosis fibrinoide subintimai, y con mucha frecuencia, imâ- 
genes compatibles con “ purpura trombôtica trombocitopénica” (PTT) (283).
Es sabido que, hoy en dia, se considéra a la P. T. T. como un sindrome (29) que 
puede aparecer en diverses enfermedades, entre ellas el lupus eritematoso (28).
También a nivel pulmonar pueden surgir lesiones vasculares que condicionen una hi- 
pertensiôn pulmonar importante (288) (289), aunque es mâs frecuente la afectaciôn de 
los vasos pleurales (283).
La vasculitis lùpica a nivel del miocardio favorece, junto con otras lesiones muscu­
lares, la apariciôn de insuficiencia cardiaca por miocarditis (285).
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Y en aparato digestive, al igual que en otras angeitis, no es raro que, en casos de 
afectaciôn vascular aparezcan hemorragias digestivas o crisis de dolor abdominal, que 
en muchas ocasiones estân en relaciôn con episodios de pancreatitis, también produ­
cida por vasculitis (283).
Por ultimo, hemos de citar la g ran importancia que tiene la apariciôn de fibrosis 
periarterial de las arterias centrales de los corpûsculos de Malpigio del bazo que en al­
gunos casos se acompana de necrosis (283) y que es de un g ran valor diagnôstico de 
lupus eritematoso (290), pero no totalmente patognomônico, ya que se ha observado 
también, aunque muy raramente, en otros procesos (283).
F ig . 83.— C aso  L. E. D.-2 (A . P. n." 72N49.— F. J. D.). 
Rinôn (H . E.).
O v illo  g lom eru lar con pro life rac iô n  in tra  y  extracap ilar.
Una vez expuestos los sintomas clinicos y los hallazgos histolôgicos mâs sobresalien- 
tes de la angeitis lùpica vamos a comentar tres casos, uno de los cuales puede consi- 
derarse como “ caso frontera” , pero que es, al igual que los otros dos, bastante demos- 
trativo.
El primero de los enfermos fue visto por primera vez en diciembre de 1965. Se tra- 
taba de un varôn de cuarenta y un anos de edad, con poliartralgias, crisis dolorosas 
abdominales, acompahadas de nâuseas y vômitos biliosos o alimenticios y brotes de erup- 
ciones cutâneas eritematosas, a veces con formaciôn de vesiculas o de edema angio-
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F ig . 84.-—Caso L. E. D .-2 (A . P. n.° 72N49.— F. J. D.).
Rinôn (H . E.).
Conglom erados bacterianos a n ive l de l h ilio  g lom eru lar, con reaccion in flam ato ria  a su alrcdedor.
J . - ;
F ig . 85.— Caso L. E. D .-2 (A . P. n.° 72N49.— F. J. D.). 
Rinôn (H . E.).
Foco séptico con reaccion in flam ato ria .
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neurôtico, ademâs tenia discrets esplenomegalia. Y en los estudios analîticos, velocidad 
de sedimentaciôn elevada, buena funciôn renal, aumento de los niveles de gammaglobu­
line, fenômeno L. E. reiteradamente positivo y cifras de amilasa elevada en sangre, coin- 
cidiendo con los episodios de dolor abdominal. En los anâlisis de orina sôlo indicios de 
proteinuria sin otras alteraciones. Las repetidas biopsies renales que se le han practica- 
do en el curso de su enfermedad demostraron siempre lesiones en pequenas arterias y 
arteriolas con necrosis fibrinoide subendotelial, hiperplasia de la capa media y reduc- 
ciôn secundaria de la luz vascular. En las primeras biopsias no se comprobaron lesiones 
glomerulares, pero posteriormente apareciô una glomerulitis minima con depôsitos me- 
sangiales de IgG, IgA, IgM y complemento y, de forma focal, en la Intima de las arterias 
y arteriolas.
(h
F ig . 86.— Caso L. E. D.-2 (A . P. n.'’ 72N49.— F. J. D.).
V dlvula m itra l con fenôm enos in flam ato rios  y acüm ulos bacterianos.
Este enfermo no mejorô con terapéutica combinada de esteroides y antipalùdicos de 
sintesis, y ascendieron, ademâs, sus cifras de gammaglobuline. Sôlo con 6-mercaptopu- 
rina, que se iniciô en 1967, mejorô, pero el fenômeno L. E. siguiô siendo reiteradamente 
positivo hasta que en 1972 se cambiô la 6-mercaptopurina por ciclofosfamida. A partir 
de entonces se negativizô el fenômeno L. E, y estâ asintomâtico en la actualidad, aunque 
en las biopsias renales siguen apareciendo signes acusados de angeitis.
Este es, por tanto, un enfermo con lupus eritematoso, algo atlpico, con angeitis cu­
tânea, responsable de los brotes eruptivos, episodios de pancreatitis, de casi seguro mé­
canisme vascular y afectaciôn vascular renal, con lesiones glomerulares escasas.
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F ig . 87.— Caso L. E. D .-2 (A . P. n.» 72N49.— F. J. D.). 
Vâlvula m itra l (H . E.).
D eta lle  de la an te rio r m ostrando los acüm ulos bacterianos.
1 :3 %
F ig . 88.— Caso L. E. D .-2 (A . P. n.° 72N49.— F. J. D.). 
Corazôn (H . E.).
M io c a rd itis  focal.
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El segundo caso era un nino de doce ehos de edad que llevaba aproximadamente 
un ano con febrîcula o fiebre alta, junto con poliartralgias, ulcéras necrôticas en labios 
y poliadenopatias que présenté un cuadro brusco de cefalea y moderada rigidez de 
nuca. Posteriormente tuvo crisis convulsivas y aparecieron signes generalizados de hiper- 
tonia e hiperreflexia y luego melenas. En los anâlisis, anemia moderada y aumento de la 
velocidad de sedimentaciôn. Funciôn renal moderadamente disminuida (30 m l/m inuto de 
Ccr, con creatinina en sangre sôlo de 0,9 mg. % ) y proteinuria, microhematuria y cilin- 
dros hialino-granulosos en la orina. Marcada hipoalbuminemia (1,83 grs. % ), con gam- 
maglobulina en el limite superior de la normalidad (1,42 grs. % ). Fenômeno L. E. po­
sitivo y complemento (C ’3) bajo, de 28 mg. por 100. Después de comenzar con el cua­
dro de melenas el fibrinôgeno descendiô a 38 mg. por 100, las plaquetas a 14.000 
por mm' y el fi-test fue positivo al 1/80. A pesar de realizarse tratamiento apropiado, 
falleciô por sepsis estafilocôcica. Y en el estudio necrôpsico se comprobô un cuadro 
de lupus eritematoso, con nefropatia lùpica,endocarditis de Libman-Sacks, poliserositis y
F ig . 89.— Caso L. E. D.-2 (A. P. n.' 
Plexos coroideos (P. A. S.). 
Depôsitos fib rino id es.
72N49.— F. ]. D.).
sepsis por gram-positivos. Ademâs existia una neumonitis lùpica y, sobre todo, una an­
geitis necrotizante con hiperplasia de la pared y estrechamiento de la luz vascular so­
bre todo a nivel cerebral y de tracto intestinal (figs. 79 a 92).
Hemos de sehalar en este caso que la disminuciôn del complemento, comprobada 
aqui, ocurre fundamental mente no sôlo en los casos de nefropatia lùpica, sino sobre todo
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}F ig . 90.— Caso L. E. D .-2 (A . P. n." 72N49.— F. J. D.). 
Pancreas (P. A . S.).
T ro m b o  fib rinoso en una a rte rio la  pancredtica.
• •  «
<1
:«r; • /
1
F ig . 91.— Caso L. E. D .-2 (A . P. n.° 72N49.— F. I .  D.). 
Cerebro (H . E.).
H em o rra g ia  perivascular.
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en los casos graves con vasculitis muy difusa, con grandes depôsitos de nucleoproteinas 
a esos niveles (285).
También cabe resenar en este caso la apariciôn de una “ coagulaciôn intravascular 
diseminada” que puede acontecer tanto en las angeitis necrotizantes como en las sep- 
sis (211) (291): ambas circunstancias concurrian en este enfermo, no obstante pensa­
mos que la causa de su cuadro de CID fue en realidad la angeitis, ya que el paciente 
presentaba signes de esta complicaciôn previamente a la apariciôn de la septicemia.
No se pudo realizar en este paciente arteriografias cerebrales que, en ocasiones, 
pueden demostrar la existencia de lesiones vasculares de una forma similar a como ocu­
rre en otras angeitis necrotizantes (138) (139).
También en enfermos con vasculitis de localizaciôn cerebral, por alteraciôn de la 
barrera hematoencefâlica, pueden observarse depôsitos multiples de material radiactivo
. . ♦ i f .
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F ig . 92.— Caso L. E. D .-2 (A. P. n.« 72N49.— F. J. D.). 
Cerebro (H . E.).
M icroabscesos.
cuando son sometidos a una gammagrafia cerebral; esta prueba, en si sencilla de realizar, 
tiene un g ran interés diagnôstico, pero tampoco se realizô en este paciente.
Por ultimo el tercer enfermo, era otro varôn, de cincuenta y un anos, que comenzô 
con un cuadro de fiebre, orinas oscuras y posteriormente un cuadro cutâneo caracteriza- 
do por exantema pruriginoso en miembros inferiores, eritema palmar y, luego, necrosis
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parcial del pabellôn auricular izquierdo. Todo ello se habia presentado en el curso de 
siete meses y en la exploraciôn se apreciaba, ademâs, un doble soplo aôrtico de este- 
nosis e insuficiencia combinadas con tensiones arteriales de 200/40, puiso celer y hepa-
F ig . 93.— Caso L. E. D.-3 (A . P. n.« 32397.— F. }. D.)
Rinôn (H . E.).
O villo  g lom eru lar con pro life rac iô n  endocap ilar y ob literaciôn  de las luces.
tomegalia de éstasis. El hemograma demostrô anemia y velocidad de sedimentaciôn ace- 
lerada con plaquetas normales. La funciôn renal estaba reducida, con 45 ml/minuto de 
Ccr y 1,36 mg por 100 de creatinina en sangre. Existia aumento de la gammaglobulina 
(2,80 grs. %) en el proteinograma. La reaccion de Wassermann fue positiva y el fenô­
meno L. E. negativo. En orina existia discreta proteinuria, hematuria, leucocituria y cilin- 
druria. La radiografla de tôrax mostrô éstasis pulmonar y aumento de ventricule izquier­
do y el electrocardiograma revelô signes de hipertrofia ventricular izquierda. Diverses he- 
mocultivos fueron negatives.
Los estudios biôpsicos revelaron, a nivel renal una glomerulonefritis proliferativa in- 
tracapilar, pero también con proliferaciôn extracapilar local y depôsitos fibrinoides aisla- 
dos en alguna arteria (figs. 93 a 95).
Y en la zona necrôtica auricular se comprobaron dilataciones capilares en los que, 
“como verrugas” existian depôsitos de material homogéneo P. A. S. positivo, a veces 
recubiertos de endotelio y en otras ocasiones mezclados con células mononucleares.
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Fue tratado con corticosteroides, dieta hiposôdica y digital, con lo que se mantuvo 
aceptablemente, pero pocos meses después falleciô con un cuadro de insuficiencia car­
diaca. En la autopsia se comprobô la existencia de una lesiôn aôrtica con “verrugas” 
de depôsito P. A. S. positives en ambas caras de las valvas, lo que es totalmente tipico 
de la endocarditis de Libmann-Sacks (292). Y en los vasos de pequeno calibre, a diver­
ses niveles (corazôn, pulmôn, rinôn, piel, bazo, ganglios) una angeitis con trombos hia- 
linos P. A. S. positives. Estos ultimes, junte con los depôsitos verrugosos que se obser- 
vaban en los capilares de la oreja necrosada, son idénticos a los descritos en la PTT o 
purpura de Moschowitz (27) (29).
AsI, pues, en este caso se plantean diverses problemas.
En primer lugar tiene, sin duda alguna, una endocarditis verrucosa no bacteriana de 
Libmann-Sacks. Esta lesiôn que se localize de preferencia en la vâlvula mitral y en segun­
do lugar en la tricûspide, afecta a la aôrtica, como en nuestro caso, con menor frecuen­
cia (285) y acontece en un numéro variable de casos de lupus eritematoso, entre el 30 
y el 74 por 100, segün las series (285) (293) (294).
Fig. 94.— Caso L. E. D.-3 (A . P. n.“ 32397.— F. ] .  D.).
Biopsia rénal (H . E.).
O v illo  g lo m eru lar can m arcados fenôm enos pro life ra tivos  a expensas de elem entos mesangiales y algunos leu­
cocitos.
Aunque no es totalmente patognomônica de lupus eritematoso si que es extraordina- 
riamente caracteristica de esta enfermedad (283) (292). Por este motivo y a pesar de
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la negatividad del fenômeno L. E. y de no haberse encontrado cuerpos hematoxinôfi- 
los de Gross (293), que si son patognomônicos, nos hemos inclinado a catalogar este 
caso de L. E. D. (283).
Como este caso fue estudiado antes de publicarse los trabajos de TUFFANELLI y 
FUKUYAMA (295) no se realizaron estudios de inmunofluorescencia en la piel que, se-
F ig . 95.— Caso L. E. D.-3 (A. P. n .” 32397.— F. J. D.).
Biopsia renal (H . E.).
La lesiôn g lom eru lar es sem ejante a la an terio r. Se observa un in filtra d o  in flam ato rio  en sus proxim idades.
gûn estos autores, demuestran la presencia de inmunoglobulinas y complemento a nivel 
de la union dermo-epidérmica en el 92 por 100 de los enfermos con L. E. D.
El segundo problems reside en catalogar las lesiones vasculares de este enfermo. Es­
tas ofrecen unas caracten'sticas morfolôgicas idénticas a las de la purpura de Moschowitz. 
En ese sentido hay que consignar, como ya hemos hecho anteriormente, que en la actuali­
dad este proceso se considéra como un sindrome que puede complicar muchas enfermeda­
des (29), como infecciones (aspergilosis, sepsis meningocôcica), colagenosis, etc. La 
apariciôn de P. T. T. en casos de lupus eritematoso es un hecho conocido desde hace 
bastantes ahos (296), ya que fue probablemente FORDYCE, en 1899, el primero que lo 
observô, antes de la publicaciôn del trabajo de MOSCHOWITZ. Posteriormente ha sido 
comprobada por GITLOW y GOLDMARK en 1939, por SIEGEL y colaboradores (297) en 
1957 y, por ultimo, en la revisiôn que realizaron en 1964 LEVINE y SHEARN comproba-
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ron que en el 23 por 100 de los 151 casos estudiados por ellos existia evidencia cierta 
de la asociaciôn de P. T. T. y L. E. D. (28),
Si tenemos en cuenta la similitud morfolôgica de la P. T. T. y la coagulaciôn intra­
vascular diseminada, comprobada incluso en los casos de C. I. D. inducidos experimen- 
talmente (298) y considérâmes al “ sindrome de Moschowitz” como un cuadro de coa­
gulaciôn intravascular diseminada originada sobre una lesiôn vascular, no cabe duda que 
los procesos que cursan con angeitis, y en este caso concrete el L. E. D., si se complican 
con una C. I. D., lo que no es infrecuente, pueden mostrar un cuadro tipico de P. T. T.
Ahora bien, en nuestro caso no existian datos clinicos ni analiticos que apoyaran el 
diagnôstico de purpura trombohemolitica trombopénica, ya que ni habia signes de ane­
mia hemolitica microangiopâtica ni las plaquetas estaban reducidas. Quizâs este pueda 
explicarse porque el proceso se hay a ido desarrollando de una manera lenta y paulatina, 
en cuyo caso la cifra de plaquetas no suele variar significativamente.
En el caso publicado por SIEGEL y colaboradores (297), el cuadro de P. T. T. tam­
bién cursô lentamente y de forma oligosintomâtica.
La ausencia de sospecha clinica de C. I. D. en nuestro caso, motivô que no se rea- 
lizaran estudios mâs completes de la coagulaciôn que habrian podido aciarar totalmente 
el diagnôstico.
Aunque los tres casos de L. E. D., con angeitis que presentamos sean varones, no 
quiere ello decir que estas complicaciones sean mâs frecuentes en los rares casos de 
L. E. D. que aparecen en el sexe masculine. La angeitis lùpica al igual que el L. E. D. 
sin signes de vasculitis tiene una incidencia mucho mayor en las hembras (de 8 a 1 
aproximadamente). Si hemos elegido estos casos es porque o son bastantes significati­
ves o, como en el ultime, su filiaciôn es difîcil y demuestran la falta de limites précisés 
que se aprecian en muchas ocasiones ante estos tipos de enfermedades (12).
— 283 —
ANGEITIS EN LA DERMATOMIOSITIS-POUMIOSITIS
Como es sabido, la un ica diferencia existante entre la dermatomiositis y la polimio- 
sitis es que en la primera existe afectaciôn cutânea, en forma de eritema heliotrope de 
color lila en cara, lesiones eritematosas en el dorso de la mano a nivel de articulacio-
nes metacarpo-falâgicas e interfalâgicas (signe de Gottron) y plaças a nivel de rodillas,
codes, cara interna de los maleolos, cuello y parte superior del torso, junto con debili- 
dad muscular generalizada y simétrica, secundaria a una miopatia inflamatoria, de cau­
sa desconocida. Y en la polimiositis hay sôlo afectaciôn muscular idéntica a la de la
dermatomiositis, pero no existen lesiones cutâneas.
Sin embargo, a pesar de que la mayoria de los autores estân de acuerdo con incluir 
dentro de una misma entidad a estos dos procesos, como acabamos de exponer (299) 
(300) (301) (302), hay también quien considéra que son dos enfermedades diferen- 
tes (303).
La apariciôn de angeitis en la dermatomiositis es mucho mâs frecuente en la infan- 
cia (300) hasta el punto que algunos autores denominan “angiopatia sistémica” a la 
dermatomiositis infantil (304) y BOHAN y PETER (299) le dedican un grupo aparte, el 
IV, dentro de los cinco apartados en que sitùan a las diversas formas cimicas de poli- 
miositis-dermatomiositis.
»Se afectan los pequenos vasos (arterias, capilares y venas) de la piel, aparato di- 
gestivo, nervios y mûsculos, con infiltraciôn celular de la adventicia y de la capa media 
de la pared vascular y una hiperplasia de la intima, manteniéndose bastante intacta la 
elâstica interna. En algunos vasos se forman trombos de fibrina (300), que ocluyen total 
o parcialmente su luz.
Con técnicas de inmunofluorescencia se han visto depôsitos de IgG, IgM y C’3 en 
17 de 39 enfermos con dermatomiositis a nivel de la pared de los pequenos vasos muscu­
lares (305). Teniendo en cuenta que de los 11 casos infantiles que habi'a en esta serie, 
en nueve se objetivaron los depôsitos mencionados, los autores piensan que en los ni- 
hos afectados de este proceso debe existir una vulnerabilidad vascular infantil que favo- 
rezca esas lesiones, probablemente a través de depôsitos de inmuno-complejos. No obs­
tante, posteriormente se ha comprobado (306) que si bien las lesiones vasculares ge- 
neralizadas son mâs frecuentes en la forma infantil de dermatomiositis. existen altera­
ciones de los pequenos vasos musculares, que secundariamente condicionan una isque- 
mia muscular, en la mayoria de los enfermos portadores de este proceso, cualquiera que 
sea el grupo a que pertenezcan.
La afectaciôn vascular cutânea puede favorecer la apariciôn de fenômenos de Ray­
naud e incluso necrosis de la yema de los dedos (300) y también purpura.
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A nivel de aparato digestivo la vasculitis es responsable de pequenos infartos con 
ulcéras o perforaciones gastrointestinales que complican la evoluciôn de la enferme­
dad (304).
Y las lesiones de los “vasa nervorum” condicionan una neuropatia periférica sensiti- 
vo-motora que se ha bautizado con el nombre de “ neuro-dermatomiositis” (300).
No tenemos recogido ningùn caso de dermatomiositis con lesiones vasculares 
tlpicas.
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LA VASCULITIS DE LA ESCLEROSIS SISTEMICA
Del mismo modo que en otras colagenosis, también en la esclerodermia o “esclero- 
sis sistémica progresiva” aparecen lesiones necrotizantes vasculares a diferentes niveles.
En la piel, uno de los lugares de elecciôn de la enfermedad, pueden apreciarse 
dos tipos diferentes de alteraciones de los vasos de la dermis. Por un lado, en algunas 
arteriolas aparece una hialinizaciôn y fibrosis de su pared que conduce a un estrecha­
miento total o parcial con la isquemia tisular consiguiente (307). Y en otras ocasiones se 
observan claros signes de necrosis fibrinoide, junto con fragmentaciôn de la lamina elâs­
tica interna del vaso.
Estas alteraciones vasculares, que pueden ponerse de manifiesto también en las ar­
terias de los dedos, con métodos angiogrâficos en los que se demuestra un estrecha­
miento irregular o una obstrucciôn total de su luz (308) (309), condicionan la presenta­
ciôn, tan frecuente, de un fenômeno de Raynaud y de necrosis de los dedos.
En el aparato digestivo surgen asimismo lesiones de pequenas arterias y arteriolas 
en forma de engrosamiento parietal y depôsito de fibras colâgenas perivasculares que 
en ocasiones dificulta la circulaciôn y conduce a la producciôn de infarto o ulcéras gas­
trointestinales. Lo mismo sucede en el higado, bazo y ganglios linfâticos (310).
En el rinôn se alteran desde las pequenas arterias, arteriolas y asas del glomérulo 
hasta las arterias de mediano calibre, inter e intralobulares, apreciândose depôsitos sub- 
endoteliales de mucopolisacâridos âcidos, fenômenos de necrosis fibrinoide y prolifera­
ciôn parietal de tejido conjuntivo acelular (311), surgiendo a veces “asas en hilo de 
alambre” en el ovillo glomerular. Su traducciôn clînica es en forma de hipertensiôn ar­
terial grave y signes de insuficiencia renal.
A consecuencia de angeitis de los “vasa nervorum” se producen cuadros de neuro­
patia periférica como en otras colagenosis.
En el corazôn no se afectan mâs que los pequenos vasos, por lo que no suelen 
producirse cuadros de infarto de miocardio.
Y tanto en los pequenos vasos del pulmôn como en los de la pleura aparecen de­
pôsitos de mucopolisacâridos âcidos, fibrosis difusa de la pared, desdoblamiento o rup­
ture de la elâstica interna y fibrosis perivascular que no parecen tener relaciôn directe 
con la severidad de la fibrosis pulmonar que pueden tener estos pacientes (312).
Por ultimo, en los enfermos que cursan con cuadros de colagenosis mixte o transi- 
clonal, en los que existe una combinaciôn de signes y sintomas de lupus, dermatomiosi­
tis y esclerodermia también se observan, como es lôgico, angeitis necrotizantes (290).
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VASCULITIS Y CRIOGLOBULINAS
Dentro de las inmunoglobulinas capaces de sufrir fenômenos de crioprecipitaciôn 
cabe hacer tres grupos diferentes:
En el llamado tipo I se incluyen aquellas crioglobulinas que estân constituidas por 
una sola inmunoglobulina monoclonal, ya sea IgG o IgM (las mâs frecuentes), IgA o 
cadenas ligeras (mucho mâs raro). Al lado de las “crioglobulinas monoclonales” , los ti­
pos II y III representan a las llamadas “crioglobulinas.mixtas” .
El tipo II estâ constituido por inmunocomplejos, en los que existe un componente 
monoclonal que actùa como anticuerpo trente a otro policlonal, que suele ser IgG; asi 
se producen crioglobulinas IgM-IgG (las mâs frecuentes). IgG-IgG o IgA-lgG.
Por ultimo, el tipo III lo forman las crioglobulinas mixtas policlonales, la mayor par­
te de las cuales no son otra cosa que inmunocomplejos, pero en los que no existe, a 
diferencia del tipo II, un componente monoclonal (25).
Las crioglobulinas del tipo I se asocian, por lo general, con enfermedades hemato- 
lôgicas (mieloma, macroglobulinemia, sindromes mieloproliferativos) o corresponden a la 
llamada “crioglobulinemia esencial” , siendo muy raro que aparezcan en otras enferme­
dades como artritis reumatoide o anemia hemolitica autoinmune. Sin embargo, las crio­
globulinas del tipo II, y sobre todo las del tipo III, se presentan preferentemente en en­
fermedades de mecanismo inmunolôgico (colagenosis sobre todo), aunque pueden surgir 
también en procesos hematolôgicos, pero con menor frecuencia (25).
En los enfermos con crioglobulinemia, sobre todo de los tipos II y III, suele aparecer
una purpura vascular, a veces con equimosis y nôdulos subcutâneos cllnicamente idénti­
cos a los sintomas de las angeitis alérgicas cutâneas (313) y, ademâs, con necrosis fibri­
noide e infiltraciôn por polinucleares de las paredes de los capilares y pequenos va­
sos (25).
Con estudio de inmunofluorescencia se ha comprobado el depôsito de IgG, IgM y 
beta-1-0 en las paredes de estos vasos (314) (315). Si se tiene en cuenta que la mayo­
ria de estas crioglobulinas son inmunocomplejos y que, en la patogenia de las angeitis 
necrotizantes precisamente juegan los complejos inmunes un importante papel, como vi- 
mos en capitules anteriores, no es extrano que en las situaciones de crioglobulinemia, 
principalmente de los tipos II y III, aparezcan angeitis necrotizantes.
No sôlo en la piel, sino en otras zonas de la economia, como rinôn (316), sistema 
nervioso (317) (318) o aparato digestivo (25), pueden surgir vasculitis necrotizantes a 
causa de la presencia de crioglobulinas. Y también se han visto necrosis distales en
estas circunstancias en mâs de un 10 por 100 de los casos (25).
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VI.— DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
Ya consignamos en su memento las posibilidades de error diagnostico entre cada 
una de las enfermedades que hemos venido estudiando y otros procesos no primitiva- 
mente vasculares.
Ahora, vamos a dedicarnos a los problemas de diagnostico diferencial de diverses 
tipos de angeitis necrotizantes entre si y con otras enfermedades inflamatorias de les 
vases no necrotizantes.
ARTERITIS DE HORTON
Descrita* inicialmente per Hutchinson, debe su nombre al autor que hizo una reseha 
mas detallada de este proceso (26).
Suele cursar con fiebre o febricula (341), con cefalea superficial a nivel, per lo ge­
neral, de la arteria temporal, que esta endurecida y sin pulse; disminucion de vision per 
arteritis de la oftalmica; molestias dolorosas, a veces intensas, sobre todo en las raices 
de les miembros (polimialgia reumatica) (319) (320) (321), con marcada astenia y ane­
mia con velocidad de sedimentacion acelerada y aumento de globulinas, en particular 
de la fracciôn alfa-2 (321). Todo elle unido a su apariciôn, per lo general, en perso­
nas de edad (341) hace que en la mayona de los cases su cuadro clinico sea, de per 
SI, bastante sugestivo. Mas dificil es cuando la enfermedad surge sin cefaleas o si no se 
afecta la arteria temporal, sine otras ramas craneales o extracraneales.
De todos modes es dificil ^onfundir habitualmente este cuadro con la Panarteritis 
nodosa y el reste de las angeitis.
Las lesiones cutaneas, salvo necrosis de la piel de la trente (322) o nodules subcu- 
taneas (319) en muy raras ocasiones, no existen y tampoco suele haber afectacion neu- 
rolôgica periférica ni lesiones renales que son tan frecuentes en las angeitis necrotizantes.
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La mayor dificultad diagnôstica, desde el punto de vista cimico, se plantea con la 
dermato-polimiositis (319), aunque en esta ultima los enzimas musculares se elevan nota- 
blemente, lo que no ocurre en la arteritis de Horton.
En el piano histolôgico las diferencias con P. A. N. y otras angeitis también suelen 
ser Claras.
Las lesiones mâs tipicas son la elastosis de la elâstica interna y la apariciôn, a su 
airededor, de “ células gigantes” (11), por lo que Gilmour denominô al proceso “arteritis 
de células gigantes". Existe, ademâs hiperplasia de la intima y trombosis de la arteria 
con oclusiôn parcial o total de la luz vascular. No existen prâcticamente nunca fenôme- 
nos de necrosis fibrinoide. Todo esto unido al hecho de que se ven afectados vasos de 
mayor calibre que en la P. A. N. y otras angeitis necrotizantes (320) hace que el diag- 
nôstico histolôgico entre ambas sea fâcil en lineas générales. Sin embargo hay algunos 
casos, poco frecuentes, de P. A. N. con afectaciôn de la arteria temporal (56) y también 
se ha descrito, aunque con extrema rareza (323), la apariciôn de células gigantes en la 
pared de los vasos de pacientes con P. A. N., como en uno de nuestros enfermes (fi­
guras 12 y 13).
Estes dos hechos podrîan plantear algûn problema diagnôstico en la Panarteritis no­
dosa y la arteritis de Horton, pero elle sôlo ocurre en casos excepcionales.
Por ultime la evoluciôn clinica de la arteritis de Horton suele ser benigna. En nue- 
ve casos que hemos tenido ocasiôn de observer sôlo hubo un fallecimiento, mientras que 
el reste de elles evolucionaron espléndidamente, con corticosteroides o inmunosupreso- 
res. Este es otro date diferencial muy importante con la Panarteritis nodosa que, como 
sabemos, suele llevar una evoluciôn mâs tormentosa y tiene un pronôstico mucho peer.
ARTERITIS DE TAKAYASU
La localizaciôn de la arteritis de células gigantes a nivel del arco aôrtico, en per­
sonas jôvenes se conoce como enfermedad de Takayasu (324) en honor del oftalmôlogo 
japonés que hizo la primera descripciôn del proceso. Por la ausencia de pulsos que la 
obstrucciôn del arco aôrtico conlleva, se la ha denominado también “enfermedad sin 
puiso” (325) y es una de las causas del “ sindrome de obliteraciôn de los troncos supra- 
aôrticos de Martorell-Fabré” (326).
Las diferencias existantes entre esta enfermedad y la arteritis de Horton estriban fun- 
damentalmente en la edad de incidencia que en la arteritis de Takayasu suele ser infe-
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rior a los cincuenta anos (48^y en la de Horton es, por lo general, en enfermes seni- 
les. También la localizaciôn del proceso es distinta y su pronôstico peer. No obstante 
hay casos de arteritis de células gigantes en los troncos supra-aôrticos en personas 
de edad avanzada. Este hecho unido a que en un gran numéro de enfermes con arteri­
tis de Takayasu existan signes de "polimialgia reumâtica” (327) (328) y a que desde el 
punto de vista histolôgico las lesiones sean prâcticamente idénticas a las de la enfer­
medad de Horton hace pensar a muchos autores (12) (319) (327) (328) que ambos pro­
cesos no son sine formas clinicas diferentes de una misma entidad, con distinta expre- 
siôn clinica y evoluciôn derivadas de su localizaciôn.
El diagnôstico diferencial con la Panarteritis nodosa y otras angeitis necrotizantes 
es fâcil y plantea los mismos problemas que expusimos al hablar de la arteritis de Hor­
ton, que creemos innecesario repetir.
TROMBOANGEITIS OBLITERANTE (ENFERMEDAD DE BUERGER)
Desde el punto de vista clinico esta enfermedad présenta una serie de signes y sin- 
tomas que, cuando acontecen conjuntamente, es dificil confundirla con otro proceso.
La apariciôn de claudicaciôn intermitente, sobre todo en miembros inferiores, con 
trastornos trôficos précoces, unido a los sintomas de flebitis, en muchas ocasiones de 
tipo migratorio y la ausencia de fiebre junto con una notable normalidad de los dates 
anaiiticos (hemograma, etc.), salve en los casos en que surgen fenômenos de necrosis 
tisular o infecciôn secundaria (326), son dates muy significatives para su diagnôstico di­
ferencial con la Panarteritis nodosa y otras angeitis nécrosantes.
No obstante, puede haber errores de apreciaciôn en algunas circunstancias que con- 
viene sehalar.
En primer lugar, los nôdulos subcutâneos que surgen en el curso de las flebitis mi- 
gratorias, se acompahan usualmente de cierto grade de inflamaciôn de la piel que los 
recubre y pueden simular a los de la P. A. N.; en ese sentido conviene recorder que en 
la enfermedad de Buerger siguen siempre los trayectos venosos (326), lo que es altamen- 
te significative con vistas al diagnôstico.
Este problema se planteô en uno de nuestros casos de enfermedad de Buerger que 
debutô con mâculas violâceas y nôdulos subcutâneos, apareciendo posteriomente, al 
cabo de algunos meses, signes de claudicaciôn intermitente y fenômenos necrôticos que 
orientaron correctamente el diagnôstico.
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Aunque con poca frecuencia, algunos casos de Panarteritis nodosa y de angeitis alér- 
gicas mu est ran en su evoluciôn cuadros de insuficiencia vascular importante en miem­
bros, incluse con necrosis (268); elle también puede inducir a confusiôn con la trombo- 
angeitis oblitérante, en estes casos el reste de la sintomatologia debe dar las claves 
para un enjuiciamiento correcte del enferme.
Por ultime, en los casos que cursan con marcadas atrofias musculares por los tras­
tornos circulatorios y la neuropatîa periférica que suele acompanar al proceso que nos 
ocupa, caben también dudas diagnôsticas con la P. A. N. y angeitis con neuropatîa pe­
riférica por afectaciôn de los “vasa nervorum” (Churg-Strauss, angeitis alérgicas, etc.). 
El reste del cuadro clînico y, en ultime término, las imâgenes histolôgicas, dilucidarân 
cual es la naturaleza de la enfermedad.
Desde el punto de vista anatomo-patolôgico, lo mâs tîpico es una endarteritis con 
trombosis de la luz vascular y fenômenos inflamatorios de la pared con fibrosis posterior 
parietal y perivascular que se extiende a las venas y nervios contiguos (329).
En los très casos observados por nosotros se comprobaron las lesiones endarterfti- 
cas y trombosis, pero conservando las arterias por lo general, la capa elâstica externa y 
no apareciendo signos de degeneraciôn mucoide ni fibrinoide, lo que es un dato capital 
para su diagnôstico diferencial con las angeitis necrotizantes.
La afectaciôn visceral, aunque puede existir a diverses niveles (coronario, cere­
bral, etc.) (326), es por lo general muy rara y no la vimos en ninguno de nuestros en­
fermes.
HIPERTENSION MALIGNA
La hipertensiôn maligna es un cuadro clînico caracterizado por la apariciôn en indi- 
viduos por lo general jôvenes, preferentemente varones y con frecuentes antecedentes 
familiares, de unas cifras tensionales muy elevadas y de difîcil control terapéutico en mu­
chas ocasiones, y cursan con lesiones vasculares précoces que conducen en breve espa- 
cio de tiempo a una afectaciôn renal, cerebral o cardîaca irreversible en muchas oca­
siones.
Junto a este conjunto sindrômico se tiende en la actualidad a incluir también den- 
tro del concepto de “ hipertensiôn maligna” , segùn RAPADO (330), a la fase final de la 
hipertensiôn esencial, que suele mostrar signos de insuficiencia renal (aunque el cuadro 
se instaure de forma mâs lenta que en la hipertensiôn maligna genuina), y a todas las
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situaciones en que coexiste una esclerosis renal con hipertensiôn arterial. Cabria llamar 
al primer grupo hipertonia maligna genuina y calificar a los otros dos casos como HI- 
pertonia maligna secundaria.
La hipertonia maligna muestra prâcticamente siempre cifras de renina y angiotensi- 
na elevadas (82), que favorecen la presentaciôn de las lesiones vasculares (331), posi- 
blemente a traves de la acciôn de la angiotensina II sobre receptores vasculares y de 
una reactividad anormal de las paredes arteriolares, dando lugar a dilataciones segmen- 
tarias de estas, con alteraciones focales de la permeabilidad que permiten la entrada 
en las paredes de los vasos de macromoléculas plasmâticas alterando sus estructuras 
y apareciendo fenômenos de necrosis fibrinoide focal (332).
Es precisamente el hecho de la apariciôn de necrosis fibrinoide en la hipertonia ma­
ligna genuina y la presentaciôn, con relativa frecuencia, de hipertensiôn y afectaciôn 
renal en la P. A. N., lo que puede dar lugar a problemas de diagnôstico diferencial.
Desde el punto de vista clinico faltan, por lo general, en la hipertensiôn maligna mu­
chos de los sintomas que aparecen con g ran frecuencia en la Panarteritis nodosa, como 
son la fiebre, la neuropatîa periférica o los sintomas digestivos.
Y desde el ângulo anatomopatolôgico, aun cuando las lesiones vasculares suelen 
ser segmentarias en ambas entidades, en la hipertonia maligna genuina se afectan sobre 
todo las arteriolas, no aparecen fenômenos de infiltraciôn celular inflamatoria ni en la 
pared ni airededor de los vasos (lo que si ocurre en la P. A. N.) y suele haber, en cam- 
bio, ademâs de la necrosis fibrinoide una hiperplasia laminar “en hojas de cebolla” en 
las arteriolas, no siendo infrecuente que secundariamente surjan hemorragias pariétales y 
trombosis (330) (333).
Como ejemplo citaremos un caso nuestro que cursô con cifras muy altas de ten- 
siôn arterial (280/281), insuficiencia renal (Ccr 22 ml/m.) y sindrome nefrôtico, apreciân- 
dose en la biopsia renal la existencia de necrosis fibrinoide arteriolar sin signos inflama­
torios y una esclerosis zonal secundaria, glomérulo-intersticial.
SINDROME DE GOODPASTURE
Este proceso que eu rsa con hemoptisis, ocasionadas por una alveolitis hemorrâgica, 
y con insuficiencia renal, en relaciôn con una glomerulonefritis necrotizante, por lo gene­
ral segmentaria y focal, pero en ocasiones proliferativa difusa (131), puede confundirse 
con algunos tipos de angeitis necrotizantes que cursen con sintomas pulmonares y re 
nales, sobre todo con algunas formas graves de angeitis por hipersensibilidad y con la
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granulomatosis de Wegener. Mâs dificil es confundirlo con la Panarteritis nodosa, ya que 
en esta enfermedad, como se sabe, son muy poco frecuentes los smtomas pulmonares.
El diagnôstico diferencial se basa, fundamental mente en los exâmenes histolôgicos, 
dado que en el sindrome de Goodpasture no existen, por lo general, lesiones vascula­
res (8) (335). No obstante, HEPTINSTALL senala que en algunos casos de sindrome de 
Goodpasture pueden apreciarse vasculitis similares a las de la P. A. N. (131). Estes en­
fermes constituyen en ocasiones un dilema para su diagnôstico correcte, toda vez que 
la afectaciôn glomerular es, desde el punto de vista histolôgico, muy similar.
No es improbable que estes enfermes con vasculitis representen una entidad dife- 
rente del “sindrome de Goodpasture" y sean casos de angeitis alérgica con lesiones pul­
monares y renales dominantes.
GLOMERULONEFRITIS GRANULOMATOSA
Este sindrome descrito por MC MANUS y HORNSBY (336) y caracterizado por la 
apariciôn dentro de los glomérulos de un granuloma formado por células epitelioides 
y, al mismo tiempo, de una angeitis necrotizante en intestine, vejiga, bazo y otros ôrga- 
nos quizâ no represents otra cosa que una localizaciôn especial de ciertas angeitis, 
como la granulomatosis de Wegener (131), o algunas angeitis alérgicas, ya que se han 
visto casos similares en enfermes con sensibilizaciôn a hidantoinas (337).
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL ENTRE LAS DIVERSAS ANGEITIS NECROTIZANTES
Vamos a estudiar ahora los problemas de enjuiciamiento que ocasionan losf diferen­
tes procesos que se integran en este apartado y que hemos venido analizando por se- 
parado en los capitules précédantes de este trabajo.
Las angeitis alérgicas cutâneas no suelen presenter, usualmente, problemas con la 
Panarteritis nodosa, enfermedad de Churg-Strauss o granulomatosis de Wegener.
Tan sôlo en las formas nodulares con que cursan algunas angeitis cutâneas (160'' 
(262) pueden surgir dudas con la Panarteritis nodosa cutis, es decir con aquellos ca­
sos de P. A. N. que sôlo tienen localizaciôn cutânea y cursan con brotes de nôdulos 
subcutâneos (334). La buena evoluciôn que, por régla general, suelen llevar estos ca­
sos de P. A. N., a veces con remisiones espontâneas, contribuyen a aumentar los pro­
blemas de diagnôstico entre ambas entidades, y que en algunos casos sôlo los hallaz- 
gos anatomopatolôgicos permiten llegar al diagnôstico correcto.
Tampoco suele ser dificil diferenciar la Panarteritis nodosa y la granulomatosis de 
Wegener, sobre todo teniendo en cuenta el cuadro clinico de esta ultima, mucho mâs re- 
cortado que el de la P. A. N.
No es preciso comentar de nuevo las peculiaridades anatomopatolôgicas, tan distin­
tas entre si, de estas enfermedades.
Mâs peliagudo suele ser el diagnôstico diferencial entre las “angeitis aléfgica gra- 
nulomatosa" (Churg-Strauss) y la granulomatosis de Wegener, por cuanto que ambas 
muestran granulomas extravasculares y lesiones vasculares necrotizantes en los exâme­
nes histolôgicos, ademâs de cursar cllnicamente con sintomas y signos de afectaciôn pul- 
monar (condehsaciones, derrame pleural). La mayor frecuencia de afectaciôn de vlas 
aéreas superiores en la enfermedad de Wegener y la existencia mâs habituai de eosi- 
nofilia en el “Churg-Strauss” son datos cllnicos bastante significativos a la hora de esta- 
blecer el diagnôstico.
En ese sentido hemos de consigner que sôlo uno de nuestros enfermos con granu­
lomatosis de Wegener tuvo eosinofilia (de 1.000 por mm^), mientras que todos los que 
padecieron de enfermedad de Churg-Strauss tuvieron eosinofilia, que sôlo en una oca­
siôn fue inferior,a 1.000 por mm^ y en très de los siete casos fue superior a los 10.000.
Vamos a Centrarnos a continuaciôn en el examen diferencial de la Panarteritis no­
dosa, angeitis de Churg-Strauss y purpura de Schôniein-Henoch. (Véase Tablas LU, LUI 
y LIV.)
Por medio de la aplicaciôn de la prueba de probabilidad exacta de Fisher (46) y
— 297 —
de la ^  para muestras independientes hemos estudiado comparativamente diversos sig­
nos, sintomas y datos anaiiticos entre estos très procesos, tomàndolos dos a dos.
El asma bronquial tiene un valor muy significativo a favor de la angeitis de Churg- 
Strauss, tanto si se compara con la P. A. N. (p =  0,00062, ^  =  14,187) como con la pur­
pura de Schôniein-Henoch (p =  0,00124, =  10,70), mientras que no es significativo, si se
comparan la P. A. N. y la purpura de Schôniein-Henoch, cosa lôgica, dada la escasisima 
o nula frecuencia del asma bronquial en estas dos ultimas entidades.
La apariciôn de neuropatîa periférica no es un dato util para diferenciar la P. A. N. 
y el Churg-Strauss, pero si lo es, y mucho, entre estos dos procesos y la purpura de Schôn­
iein-Henoch. (p =  0,00020 y =  11396 entre P. A. N. y Schôniein-Henoch. Y p =  0,00014 
y =  14,37 entre Churg-Strauss y Schôniein-Henoch).
No existe significaciôn diferencial entre los très procesos, en relaciôn con la presen- 
cia de sintomas articulares, dado que éstos aparecen con bastante frecuencia en todos 
ellos.
En cuanto al dolor abdominal su presencia, en nuestra casulstica, sôlo es moderada- 
mente significativa a favor de purpura de Schôniein-Henoch, cuando se compara ésta con 
la P. A. N. (p =  0,0176 y =  5,249,), pero no hay diferencias apreciables entre P. A. N. y 
Churg-Strauss ni entre Churg-Strauss y Schôniein-Henoch.
Las hemorragias digestivas, hematurias o melena no tiene valor estadistico en orden 
a apoyar el diagnôstico entre Panarteritis nodosa y Churg-Strauss ni entre Panarteritis y 
purpura de Schôniein-Henoch. Sin embargo, la balanza se inclina ligeramente hacia esta 
ultima cuando se compara con la angeitis de Churg-Strauss (p =  0,046, ^  =  3,206).
De la sintomatologia derivada del aparato urinario, la presentaciôn de hematuria y 
proteinuria, estudiadas conjuntamente, aunque aparecen en las très enfermedades que 
nos ocupan, su g ran frecuencia, al mènes en nuestra casulstica, en la purpura de Schôn­
iein-Henoch hacen que estos dos sintomas apoyen este diagnôstico tanto trente a la 
P. A. N. (p =  0,0038, =  7,33), como trente al Churg-Strauss (p =  0,0066, =  7,614).
No hay datos significativos de diferenciaciôn en cuanto a la hipertensiôn arterial y a la 
insuficiencia renal entre estas très entidades, con los hallazgos que presentaban nues­
tros enfermos.
De los exâmenes hematolôgicos ni la anemia ni el incremento de la velocidad de 
sedimentaciôn arrojan cifras diferenciales significativas.
La eosinofilia, por si sola, tiene un alto valor decisorio a favor de la enfermedad de 
Churg-Strauss (p =  0,00002 y =  8,248 trente a la P. A. N.; p =  0,0003 y =  12,194 
trente al Schôniein-Henoch). La leucocitosis aisladamente, sôlo apoya al Churg-Strauss 
en relaciôn con la purpura de Schôniein-Henoch (p =  0,00014 y =  12,194), pero no 
existen diferencias estadisticas significativas entre el Churg-Strauss y la P. A. N. ni entre 
ésta ni Schôniein-Henoch.
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Los estudios estadisticos combinados de eosinofilia, leucocitosis y aumento de la 
velocidad de sedimentaciôn apoyan, como la eosinofilia aislada, a la enfermedad de 
Churg-Strauss trente a los otros dos procesos, con valores estadisticos siempre muy sig­
nificativos.
Por ultimo, hemos utilizado la prueba de la mediana y de la probabilidad exacta 
de Fisher para estudiar las distribuciones de las edades en las très enfermedades que 
nos ocupan.
La mediana de la Panarteritis nodosa fue de cuarenta y dos ahos; la edad de la 
angeitis de Churg-Strauss, de treinta y ocho, y la de la purpura de Schôniein-Henoch, de 
trece anos.
No existen diferencias valorables entre las dos primeras, como se ve a simple vista, 
pero SI hay datos diferenciales muy significativos entre la P. A. N. y el Schôniein-Henoch
=  10,821 y p =  0,00075) y relativamente significativos entre el Churg-Strauss y la 
purpura Schôniein-Henoch ( /  =  3,8119 y p =  0,05).
Como resumen de todo lo expuesto, podemos decir que la existencia de asma, eosi­
nofilia y leucocitosis en un individuo de edad media portador de una angeitis apoyan de- 
cididamente el diagnôstico de enfermedad de Churg-Strauss.
Y la apariciôn de un cuadro de dolor abdominal, con hemorragia digestiva, hematu­
ria y proteinuria en ausencia de neuropatîa periférica y, sobre todo, si es un niho o un 
adolescente deben hacer pensar en primer lugar en una purpura de Schôniein-Henoch.
La diferencia entre la Panarteritis nodosa y otras angeitis alérgicas cutâneo-sistémi- 
cas (angeitis de Zeek o similares) se basa, por un lado, en la historia clinica que pone 
de manifiesto en estas ultimas la existencia de una causa desencadenante en la mayorîa 
de las ocasiones. La presencia de signos pulmonares apunta también hacia las angeitis 
alérgicas, pero también pueden aparecer, si bien con notable rareza, sintomas pulmona­
res en la P. A. N. (en uno de nuestros casos de Panarteritis nodosa surgieron episodios 
de auténtico asma bronquial, como expusimos en su momento).
Y desde el punto de vista histolôgico en cualquiera de los tipos de angeitis alérgi­
cas se afectan vasos de pequeno calibre (arteriolas, venas y capilares) y todas las le­
siones histolôgicas se encuentran en el mismo estadîo evolutivo. Esto no ocurre en la 
P. A. N., donde son las arterias de mediano. calibre las tesionadas y se aprecian diferen­
tes estadîos histolôgicos en las diversas zonas de una misma biopsia.
El diagnôstico diferencial de la Panarteritis nodosa (y dé otras angeitis) con otras 
colagenosis en las que, de forma secundaria, surgen lesiones vasculares nécrosantes, 
no suele ser difîcil por la existencia de la sintomatologia propia en cada una de estas 
enfermedades, que suele distinguîrselas con relativa facilidad de la P. A. N.
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No obstante, quizàs el mayor problema se presente entre la artritls reumatoide, con 
angeitis, y la Panarteritis nodosa.
Este hecho ya fue comentado ampliamente en el capitule de la Panarteritis nodosa y 
alii se apuntô que la mejor forma de diferenciar esos “casos frontera” es la pràctica de 
una biopsia sinovial que nos permitirâ aciarar definitivamente el diagnôstico.
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CONCLUSIONES
C O N C L U S I O N E S
1 / Las angeitis necrotizontes son un conjunto de procesos que tienen un cuadro 
histolôgico similar, pero que por sus manifestaciones clinicas, sus peculiaridades patolô- 
gicas y algunos aspectos etiolôgicos pueden clasificarse en: Panarteritis nodosa; angei­
tis alérgicas no granulomatosas; angeitis granulomatoses (enfermedades de Churg-Strauss 
y de Wegener) y angeitis en el curso de otros procesos (colagenosis, fiebre reumâtica, 
disproteinemias, etc.).
2.“ La Panarteritis nodosa, prototipo de las angeitis necrotizantes, es una enfermedad 
de curso agudo, crônico o subcrônico, que se présenta a cualquier edad, pero con ma­
yor frecuencia en las décadas tercera, cuarta y quinta de la vida, siendo la mediana de 
nuestros casos de cuarenta y dos anos.
3.“ La Panarteritis nodosa afecta con mayor frecuencia al sexo masculine, en una 
proporciôn de 2,62/1, segùn nuestras estadisticas.
4.* Dividimos la Panarteritis nodosa en très subgrupos: clâsica, visceral y cutis, se­
gùn que, respectivamente, presenten sintomas cutâneos y viscérales, exclusivamente vis­
cérales o sôlo manifestaciones cutâneas.
5.  ^ La Panarteritis nodosa da lugar a mùltiples signos y sintomas, afectando prâc­
ticamente a todos los aparatos y sistemas. En nuestros enfermos el sintoma mâs frecuen- 
te fue la fiebre, seguido de sintomas cutâneos, repercusiôn general, manifestaciones neu- 
rolôgicas, digestivas, articulares, circulatorias, urinarias, respiratorias, linfâticas y endo- 
crinas, respectivamente.
6.*" Desde el punto de vista hematolôgico el dato mâs frecuente en la P. A. N. es 
el aumento de la velocidad de sedimentaciôn que se presentô en mâs del 90 por 100 
de los enfermos seguido de leucocitosis, anemia y eosinofilia, por este orden.
En mâs del 30 por 100 de los enfermos con Panarteritis nodosa hemos objeti- 
vado reducciôn de la funciôn renal, y en una proporciôn similar comprobamos alteracio­
nes en el sedimento urinario y proteinuria.
8.  ^ Sôlo un 20 por 100 de los pacientes ported ores de una P. A. N. tienen, en nues­
tra casuistica, un proteinograma normal. Del resto, el dato patolôgico mâs frecuente fue
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la hipoalbuminemia (en mâs del 65 % de los casos) seguido del incremento de gamma­
globuline, en el 27 por 100 de los pacientes, y otras fracciones globulmicas.
9 /  Hemos visto positividad de la prueba de Waaler-Rose en très enfermos de P. A. N. 
de 11 a los que se investigô. Ello puede plantear problemas diagnôsticos con la artritis 
reumatoide.
10. No hemos comprobado una correlaciôn estadisticamente valorable entre el tiem­
po de evoluciôn de la enfermedad y el estadio histolôgico (segùn la clasificaciôn de Ar- 
kin) de las lesiones vasculares en la Panarteritis nodosa.
11. Hemos observado lesiones vasculares tipicas de P. A. N. prâcticamente en todos 
los ôrganos, cursan do en muchos casos sin sintomatologia clinica apreciable.
12. En seis de 12 exâmenes anàtomopatolôgicos renales realizados en enfermos con 
P. A. N. vimos diversos grados de afectaciôn glomerular.
13. Los pacientes de Panarteritis nodosa con sintomas exclusivamente cutâneos tie­
nen un pronôstico excelente.
14. También suelen evolucionar bien aquellos casos de P. A. N. que cursan con sin­
tomatologia articular dominante.
15. La existencia de insuficiencia renal y /o  hipertensiôn empeora notablemente el 
pronôstico de los pacientes con Panarteritis nodosa.
16. En nuestra experiencia las causas mâs frecuentes de fallecimiento en los enfer­
mos de P. A. N. son el fallo cardiaco y la hemorragia digestiva, seguido de insuficiencia 
renal terminal y los accidentes cerebro-vasculares, por este orden.
17. El tratamiento esteroideo es eficaz, en mayor o menor grado, en mâs del 70 por 
100 de los enfermos con P. A. N., segùn nuestras estadisticas.
18. Algunos pacientes con Panarteritis nodosa cutis muestran una excelente res- 
puesta con el empleo de la fenil-butazona que, en ocasiones, es superior a la obtenida 
con corticosteroides.
19. La angeitis granulomatosa de Churg-Strauss afecta, como la P. A. N., con mayor 
frecuencia a los varones, en la proporciôn de 2,5/1, segùn nuestros datos, y también in- 
cide de preferencia en la edad media de vida, siendo nuestra mediana de treinta y ocho 
anos.
20. Los sintomas mâs tlpicos de la enfermedad de Churg-Strauss son los derivados 
del aparato respiratorio, y dentro de ellos, el asma. A continuaciôn, y por orden de fre­
cuencia, aparecen la fiebre, la neuropatîa periférica, las manifestaciones digestivas, las cu­
tâneas, repercusiôn general, los sintomas cardiovasculares y los del aparato locomotor, 
segùn nuestra casulstica.
21. En la enfermedad de Churg-Strauss, desde el punto de vista hematolôgico, el
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dato mas frecuente que aparece en la totalidad de los enfermos es la eosinofilia, junto 
con el aumento de la velocidad de sedimentacion y la leucocitosis. La anemia solo se 
présenta en algo mâs del 40 por 100 de los casos.
22. La funciôn renal se détériora en el Churg-Strauss aproximadamente en el 30 
por 100 de los enfermos, mientras que en mâs del 70 por 100 aparecen alteraciones en 
el sedimento urinario y mâs del 40 por 100 cursan con proteinuria.
23. Sôlo en un 14 por 100 de los pacientes con “Churg-Strauss” es normal el pro­
teinograma. En el resto existe hipoalbuminemia, aumento de gamma - globulina o incre­
mento de alfa-1-globulina.
24. Desde el punto de vista histolôgio, dividimos a la enfermedad de Churg-Strauss 
en dos formas: granulomatosa y difusa, segùn que el infiltrado extravascular llegue a for- 
mar auténticos granulomas o no.
25. En las biopsias renales de angeitis granulomatosas de Churg-Strauss, ademâs 
de la afectaciôn vascular e intersticial, es frecuente ver glomerulitis focal o infiltraciôn 
celular periglomerular.
26. La forma granulomatosa tiene peor pronôstico que la forma difusa de enfer­
medad de Churg-Strauss. Los dos enfermos de nuestra casuistica que fallecieron perte- 
necian a la forma granulomatosa.
27. Los esteroides son eficaces en mâs del 70 por 100 de los casos de enferme­
dad de Churg-Strauss, pero mientras que en la forma difusa se obtiene con ellos resul- 
tados favorables prâcticamente siempre, en la granulomatosa, sôlo conseguimos una me- 
jorîa apreciable en la mitad de los casos.
28. La granulomatosis de Wegener aparece usualmente en adultes jôvenes o en 
la edad media de la vida y no tiene preferencia clara por uno u otro sexo.
29. Desde el punto de vista clînico dividimos a la granulomatosis de Wegener en 
dos variedades: la difusa, o clâsica, y la localizada de Carrington y Liebow. La diferen­
cia fundamental entre ambas es la ausencia de afectaciôn renal en la forma localizada 
que, ademâs, suele circunscribirse a las vîas aéreas, superiores o inferiores, cara, y mu­
cosa oral.
30. Ademâs de la reducciôn de la funciôn renal y alteraciones en el sedimento uri­
nario que estân siempre présentes en la forma difusa y ausentes en la variedad locali­
zada de enfermedad de Wegener, es usual también objetivar con mayor frecuencia alte­
raciones en el hemograma (anemia, leucocitosis) y en el proteinograma (hipoalbumine­
mia, aumento de gamma globuline), en la forma difusa que en la localizada.
31. También la evoluciôn suele ser peor en la forma difusa de Wegener. De nues­
tros très casos, los dos que cursaron con esta variedad clinica fallecieron, mientras que
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el que cursô con una forma localizada de la enfermedad mejorô râpidamente con es­
teroides.
32. Las angeitis alérgicas forman un grupo dentro de las angeitis necrotizantes que 
tienen una etiologia y unos mécanismes patogénicos comunes, estando sus manifesta­
ciones clinicas y sus lesiones vasculares en relaciôn con la intensidad, localizaciôn y 
duraciôn de la reacciôn alérgica.
33. Dentro de las angeitis alérgicas no granulomatosas hay dos grandes grupos: 
cutâneas y cutâneas-viscerales, segùn sus manifestaciones clinicas. En el segundo de 
los grupos se incluyen la angeitis de Zeek, la pùrpura de Schôniein-Henoch y otras va­
riedades cutâneo - viscérales no encuadrables dentro de estos tipos.
34. En las angeitis alérgicas la causa desencadenante mâs frecuente es, en nuestra 
casuistica, la infecciôn bacteriana, sobre todo la estreptocôcica en la pùrpura de Schôn­
iein-Henoch y a continuaciôn, las alergias medicamentosas (penicilina, estreptomicina, tol- 
butamida, etc.).
35. Las lesiones histolôgicas de las angeitis alérgicas son, como hemos dicho, va­
riables de unos casos a otros. En los mâs graves existen marcados signos de necrosis 
fibrinoide, sobre todo en vasos de mediano calibre. En los casos moderados o leves y 
en aquellos en que sôlo se afectan los vasos de pequeno calibre se observa con fre­
cuencia tan sôlo una notable infiltraciôn celular parietal con fenômenos de leucocitoclasia.
36. El dato histolôgico mâs significativo de las angeitis alérgicas, trente a la P. A. N. 
y otras vasculitis, es que todas las lesiones vasculares se encuentran prâcticamente en 
el mismo estadio evolutivo.
37. Las angeitis alérgicas con manifestaciones exclusivamente cutâneas tienen un 
pronôstico excelente.
38. El pronôstico de las angeitis cutâneo-viscerales depende del grado de afecta­
ciôn de los diversos ôrganos y, sobre todo, del rihôn.
39. Los casos de pùrpura de Schôniein-Henoch y otras angeitis cutâneo-viscerales 
cuya lesiôn renal es una glomeralitis focal evolucionan en su mayoria a la curaciôn, aun­
que algunas pueden seguir un curso crônico o subcrônico. Los enfermos con glome­
rulonefritis mesangial, proliferativa o membrano-proliferativa suelen evolucionar de forma 
crônica y pueden tener un mal pronôstico.
40. En los casos leves de angeitis alérgicas basta normalmente con suprimir el 
agente causal sin precisar ningùn otro tratamiento. En los casos moderados o graves 
deben emplearse corticoïdes o inmunosupresores, solos o combinados.
41. Tanto en la fiebre reumâtica como en la artritis reumatoide o en lupus eritema- 
toso pueden aparecer angeitis necrotizante que plantean en ocasiones series problemas
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de diagnôstico diferencial. La cuidadosa valoraciôn de los datos cli'nicos, anaiiticos e 
histopatolôgicos, es de importancia vital para llegar al diagnôstico correcto.
42. La aplicaciôn de la prueba de la probabilidad exacta de Fisher es de g ran uti- 
tfdad para comprobar la significaciôn de los diversos datos cli'nicos y anaiiticos en el diag­
nôstico diferencial de los diversos tipos de angeitis. Con esta prueba hemos constatado la 
importancia estadistica del asma y la eosinofilia a favor de enfermedad de Churg-Strauss 
trente a la P. A. N. y al Schôniein-Henoch; la de la polineuritis en contra de Schôniein- 
Henoch y a favor de P. A. N. y Churg-Strauss y la de la hematuria con proteinuria a favor 
de la purpura de Schôniein-Henoch.
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C A S U I S T I C A
A) PANARTERITIS NODOSA
C A S O  P-1
L. G. A.—  Sexo: Varôn. Edad: 43 anos. Ingreso: 13-V-57.
Comienzo de los smtomas: Dos meses antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a ) Fiebre.— Diaria, de 37,5 a 38° C. 
c ) Lesiones cuténeas.— NO. 
b ) Aparato digestlvo:
1. Dolor abdominal: Ardor y dolor epigastrico a las dos boras de la ingesta (diagnosticado de 
ulcus antes del comienzo de su cuadro actual).
2. Hepatomegalia: Si; de 4-5 cm. 
d ) Slstema nervloso:
1. Central: NORMAL.
2. Periférico: Hipoestesia en la mitad interna de cara anterior de mano izquierda y dedos cuar- 
to y quinto de dicha mano. Atrofia de miembros inferiores con arreflexia rotuliana y aqullea 
bilateral e hipoestesia global en piernas.
e ) Aparato cardiovascular.— NORMAL. Tensiones arteriales normales (1 1 0 /7 0 ).
f )  Aparato respiratorio.— NORMAL, 
g ) Aparato urfcrarlo.— NORMAL.
h) Aparato locomotor.— Artritis en ambos tobillos (primer sintom a).
i) SIstema endocrlno y gonad as.— NORMAL, 
j )  Bazo y gangllos linfàticos.— NORMAL.
k ) Repercusiôn general.— Acusada.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a ) Hemograma.— Hematles, 2.840.000; leucocitos, 11.500. Fôrmula: 69 8 , 3 0 , 2 E, 4 M, 22 L. V. de S., 
90 /118 .
b) Funciôn renal.— Urea: 32 mg. por 100.
Orina: 1.015 de densidad, reacciôn âcida, 0,5 g r/l. de proteinuria, sedimento normal.
c ) Otros anéllsis.— LIquido cefalorraquldeo: NORMAL.
Glucemia, 91 mg. por 100.
Espectro proteico, con 2,60 gr. por 100 de albûmina, 1,01 de alfa, 0,89 beta y 1,75 de gammaglo­
buline.
E. C. G.: NORMAL.
d ) Radlografias.— Estômago con ulcus bulbar.
Crâneo, tôrax y colecistografla: NORMALES.
3. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Se mantuvo en situaciôn estacionaria basta el dia 18-8-57 en que tuvo un cuadro de taquicardia pa- 
roxistica que cediô con natisedina.
Falleciô bruscamente el dia 20-8-57 de un episodio de fibrilaciôn ventricular.
4. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nùm. 10.576 (autopsia nùm. 86) (F. J. D ).
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RESUMEN: En la mayor parte de los ôrganos se descubre una Panarteritis que parece ser de curso 
muy indolente, con escasa infiltraciôn inflamatoria y en perfodo de cicatrizaciôn terminal.
Produce infartos en Intestine delgado, bazo y riôones, donde la imagen prédominante es la de proli- 
feraciôn oclusiva de la intima.
En corazôn y arterias mesentéricas hay aneurismas cicatrizados o nôdulos para-arteriales.
En el paquete popliteo hay destrucciôn de la media y gruesos vasa nervorum con infiltraciôn conjun- 
tiva del nervio.
Ganglios normales.
Higado y pâncreas congestivos.
Enfisema y signos de congestiôn pasiva en pulmôn derecho y en izquierdo; ademâs, atelectasia y pa- 
quipleuritis.
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C A S O  P- 2
A. G. P.— Sexo: Varôn. Edad: 45 anos. Ingreso: 12-111-58.
Comienzo de los sintomas: Dos meses antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a ) Fiebre.— No.
b) Aparato digestlvo:
1. Dolor abdominal: No.
2. Hepatomegalia: Si; de 5 cm.
c ) Lesiones cutâneas.— Si; nôdulos subcutâneos (prim er sintoma) y petequias. 
d ) Ststema nervloso:
1. Central: Afasia y paresia de mano derecha transitoria (de 24 h.) con recuperaciôn total.
2. Periférico: NORMAL.
e ) Aparato cardiovascular.— Normal, tensiones arteriales de 155/90.
f) Aparato respiratorio.— NORMAL, 
g ) Aparato urinario.— NORMAL.
fi ) Aparato locomotor— NORMAL, 
i) SIstema endocrine y gonadas.— NORMAL, 
j )  Bazo y gangllos linfàticos.— NORMAL, 
k) Repercusiôn general— Acusada.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma: Hematies, 2.600.000; leucocitos, 6.500. Fôrmula: 65 S, 3 C, 4 E, 27 L. V. de S., 70 /102 .
b) Fundôn renal.— Urea, 54 mg. por 100. Van Slyke, 13 m l/m in. ( 2 5 % )  en S. B. C.
Orina: 1.011 de densidad, reacciôn âcida, proteinuria (0,90 g r / l . ) .
Addis: 824.000 de hematies, 1.800.000 leucocitos, 170.000 cilindros hialino-granulosos.
c ) Otros anâllSis— Test de Rosse: Positive al 1 /8 .
Fenômeno LE: Negative.
Espectro proteico: Protefnas totales, 6,08 gr. por 100; albûmina, 1,85; alfa, 0,64; beta, 0,77; gamma- 
globulina, 2,70.
d ) Radlografias.— Tôrax: NORMAL.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
a) Nùm. 11.509 (biopsia de p iel) (F. J. A .).
RESUMEN: La lesiôn fundamental de la infiltraciôn de los vasos grandes y dilatados que estân en la 
profundidad del dermis fibrose; las células perivasculares son polinucleares eosinôfilos y redondas de tipo 
histioide, habiendo incluse algûn pequeno acûmulo granulomatoso. Se aprecian depôsitos P. A. S. positi­
ves en la pared vascular que esté engrosada y contiene pigmente férrico, siendo la metacromasia negativa.
b) Nûm. 11.798 (biopsia renal) (F. J. D .).
RESUMEN: Los glomérulos aparecen afectos desde fuera con g ran engrosamiento conjuntivo que los 
ahoga, existiendo diversos grados de destrucciôn: 1) hialinizaciôn total; 2 ) hialinizaciôn parcial con res­
tes de asas, y 3 ) conjuntivaciôn periglomerular con glomerulitis. En el intersticio hay una fibrosis difusa 
con escasa infiltraciôn celular. Los vasos presentan discreta metacromasia, son P. A. S. positives y tienen 
una évidente proliferaciôn de la intima. Hay pocos tûbulos dilatados.
El cuadro histolôgico corresponde a una Panarteritis nodosa, con marcada afectaciôn renal.
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4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Se da alta con Prednisona (20 m g/di'a), cloroquina (250 m g /d ia ) y aspirina.
En su primera revisiôn, realizada en julio de 1958, su cuadro general habia empeorado; ténia edemas
y ascitis que fue preciso evacuar. Ademâs, sufriô una hematemesis que requiriô tratamiento con transfu-
siones, por lo que se suspendieron los corticosteroides, siendo dado de alta con dieta sin sal, hierro y
diuréticos.
En su segunda revisiôn, de febrero de 1959, no habia mejorado prâcticamente nada de su sintomato­
logia inicial, salvo que no existian ya edemas.
En la exploraciôn destacaba una hipertensiôn arterial (de 190 /110 ) y la funciôn renal habia disminui- 
do, siendo el Van Slyke de 8,2 cc/m inuto en S. B. C. (15,2 % )  y el resto de los anâlisis superponibles 
a los iniciales.
Se recomendô tratamiento con reserpina, diuréticos, hierro y dieta sin sal.
No hay noticias de su evoluciôn posterior.
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C A S O  P- 3
P. s. N.— Sexo: Varôn. Edad; 31 ahos. ingreso: 17-111-65.
Comienzo de los sintomas: Seis meses antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a) Fiebre.— NO.
b) Aparato dfgestfvo.— NORMAL.
c ) Lesiones cutâneas.— Si; nôdulos subcutâneos, dolorosos en brazos y piernas.
d ) SIstema nervloso:
1. Central; NORMAL.
2. Periférico: Si. Parestesias y dolor en ambos miembros inferiores, pérdida de fuerza (primer 
sintom a).
Arreflexia rotuliana y aquilea bilateral.
Hipoestesia global en ambas piernas.
e ) Aparato cardiovascular.— Frialdad y palidez en piernas, con pulsos conservados.
Tensiones arteriales normales (1 2 0 /7 0 ).
f )  Aparato respfratorto.— NORMAL.
g) Aparato urinario.— NORMAL.
h) Apwfdo locomotor.— NORMAL.
i) Ststema endocrlno y gonadas.— NORMAL, 
j) Bazo y gangllos linfàticos.— NORMAL.
k) Repercusiôn general.— Moderada. Pérdida de 6 kg. en dos meses.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a ) Hemograma.— 4.200.000 fiematies, 85 por 100 Hb; 11.200 leucocitos. Fôrmula: 70 S, 6 C, 1 E, 2 M, 
21 L. V. de S., 50 /84 .
b) Funciôn renal.— Urea; 45 mg. por 100.
Orina: Densidad 1.020, reacciôn âcida, sedimento normal.
c ) Otros anâlisis.— Espectro proteico: 6,5 mg. por 100 de proteinas totales, con 3 gr. de albûmina; alfa-1, 
0,36; alfa-2, 1,28; beta, 0,92, y gamma, 1,04.
Fenômeno LE: Negativo.
E. C. G.: NORMAL.
d) Radlografias.— Tôrax: NORMAL.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nûm. 27.474 (nôdulo de pierna) (F. J. D ).
RESUMEN: En el tejido celular subcutâneo las arterias y arteriolas presentan necrosis fibrinoide en 
su pared, elastorrexis y elastolisis, y g ran infiltraciôn inflamatoria adventicial y parietal compuesta por leu­
cocitos polimorfonucleares y linfocitos. Existe fiinchazôn endotelial, pero no se ven trombos. Se trata de 
una Panarteritis nodosa en fase necrotizante exudaüva.
Nûm. 28.296 (biopsia renal) (F. J. D ).
Normal.
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4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Es dado de alta con tratamiento esteroideo (40 mg. diarios de 6-metil-prednisolona), vasodilatadores 
y cloroquina (250 m g /d ia ).
En diciembre de 1965 se le revisa, apreciando una notable mejoria de su estado general, aunque 
continua con hipoestesia en cara externa de ambas piernas, y también siguen apareciendo néduios sub­
cutâneos en musio derecho. Las tensiones arteriales continùan normales. En el hemograma tiene 96 por 
100 de Hb, 8.900 leucocitos con 3 eosinôfilos por 100 en la fôrmula leucocitaria y la V. de S. es de 10 /28 . 
En el proteinograma tiene 4,05 gr. por 100 de albûmina, 1,02 de alfa-2, 1,14 de beta y 0,61 de gamma­
globuline. La funciôn renal es normal.
Se recomienda tratamiento con ACTH prolongado, 25 mg. cada quince dfas.
No hay noticias de su evoluciôn posterior.
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C A S O  P- 4
V. F. A.— Sexo; Varôn. Edad: 29 ahos. Ingreso: 29-1-59.
Comienzo de los sintomas: Un aho antes.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a ) Fiebre.—SI, 39°-40°.
b) Aparato digestlvo.— NORMAL.
c ) Lesiones cutâneas.— SI; nôdulos subcutâneos dolorosos en piernas (prim er sintoma) que le duran
unos diez dfas y luego reaparecen. Dos meses antes de su ingreso se extienden a brazos y trente.
d ) SIstema nervloso.— NORMAL.
e ) Aparato cardiovascular.— Taquicardia (104 p. m.) e hipertensiôn arterial (19 0 /1 4 0 ) con cefalea.
f) Aparato respiratorio.— NORMAL. (Antecedentes de Tb. curada.)
g ) Apar^o urinario.— Edemas ocasionales en piernas.
h) Aparato locomotor.— NORMAL.
i) SIstema endocrlno y gonadas.— NORMAL,
j )  Bazo y gangllos linfàticos.— NORMAL.
k) Repercusiôn general.— Escasa.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a ) Hemograma.— Hematies, 4.500.000; Hb 90 por 100; leucocitos, 8.100. Fôrmula: 60 S, 6 0 , 4 M, 1 B, 
29 L. V. de S., 82/104.
b) Fundôn renal.— Urea, 26 mg. por 100. Van Slyke 88 por 100 (M . B. 0 .) .
Orina; Densidad 1.017, indicios de proteinas, sedimento normal.
c ) Otros anâlisis.— Espectro proteico; Proteinas totales, 6,7 gr. por 100; alfa, 1,37; beta, 0,8; gammaglo- 
bulina, 0,79. Albûmina, 3,74.
Fenômeno LE y serologla de lûes: Negatives.
Test de Rosse, positive al 1 /4 .
d) Radlografias.— Tôrax: Lesiones bacilares apicales residuales.
Aumento de ventricule izquierdo.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nûm. 12.502 (nôdulo subcutâneo) (F. J. D ).
RESUMEN: Nôdulo bien delimitado que muestra g ran cantidad de vasos pequehos de paredes grue- 
sas y una arteria de mayor calibre. Esta présenta g ran infiltraciôn celular de linfocitos y, en menor pro­
porciôn, eosinôfilos que afectan tanto a su periferia como a su pared en la que, ademâs, hay zonas de 
necrosis fibrinoide. La elâstica interna sôlo ocasionalmente présenta alguna soluciôn de continuidad; en 
el interior del vaso hay un trombo que ocluye por completo la luz y, en parte, estâ organizado.
El cuadro corresponde a una Panarteritis nodosa.
Nûm. 12.533 (biopsia renal) (F. J. D ).
RESUMEN: Aumento difuso del conjuntivo intersticial, mâs acusado junto a los glomérulos, algunos de 
los cuales estân destruidos. Los vasos tienen la luz irregularmente reducida, con paredes gruesas, escasa 
infiltraciôn celular y depôsitos P. A. S. positivos; estân rodeados por una atmôsfera conjuntiva con algûn 
infiltrado celular perivascular. Algunos tubos estân estrechados y otros dilatados.
— 321 —
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Fue tratado sôlo con hipotensores.
Revlsl6n eo 1963.— Sigue con hipertensiôn arterial y con brotes de nôdulos subcutâneos. La funciôn 
renal ha empeorado y tiene 260 mg. por 100 de urea. Se da de alta con andrôgenos, hipotensores y dieta 
hipoproteica.
Revislôn en 1964.— Viene en mala situaciôn general con marcada palidez e  hipertensiôn incontrôlable.
En el hemograma, 1.960.000 hematies y 39 por 100 de Hb., 6.000 leucocitos con fôrmula normal, V. 
de S., 132/160. La cifra de urea es de 272 mg. por 100; calcio, 7,5 mg. por 100; fôsforo, 7,6 mg. por 100, 
y fosfatasa alcaline, 6,4 U. B. En el ionograma, hiperpotasemia (6  m E q/l.) y reserve alcaline de 18,6 en 
m E q/l. En orina, 1.004 de densidad; 1,8 g r/l. de proteinas; hematuria y leucocituria en el sedimento. Fa- 
llece por uremia, no pudiéndose obtener la autopsia.
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C A S O  P- 5
P. R. A.— Sexo: Varôn. Edad: 17 anos. Ingreso: 28-X-64.
Comienza de ios sfntomas: Dos meses y medio antes del ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a ) Fiebre.— Si, 39°, diaria (prim er smtom a).
b) Aparato digestivo:
1. Dolor abdominal; En ocasiones en hipocondrio izquierdo.
2. Hepatomegalia.— NO.
0 ) Leslones cutâneas.— Si; nôdulos en brazos y muslos, en numéro de 2 a 3 que duraban una semana 
y luego reaparecian.
d ) Sistema nervioso:
1. Central: NORMAL.
2. Periférico: Flojedad y dolor en piernas con hiporreflexia rotuliana y aquflea bilateral.
e ) Aparato cardiovascular.— NORMAL. Tensiones arteriales de 120/85.
f) Aparato respiratorio.NORMAL.'*
g) Aparato urinarlo.— NORMAL.
h) Aparato locomotor.— NORMAL.
1) Sistema endocrine y gonadas.— NOMAL.
j) Bazo y gangllos linfâticos.— Adenopatia axilar izquierda que apareciô dos semanas antes del ingreso. 
k) Repercusiôn general.— NULA.
2. EXPLORACiONES COMPLEMENTARIAS:
a ) Hemograma.— Hematies, 3.700.000; Hb, 70 por 100; leucocitos, 11.000. Fôrmula: 68 S, 4 G, 6 E, 2 M, 
1 B, 19 L. V. de S., 124/130.
b) Funciôn renal.— Urea: 30 mg. por 100; creatiinina en sangre, 0,62 mg. por 100; Cor, 148 ml/m in.
Orina: 1.013 de densidad, 1,1 g r/l. de proteinuria, reacciôn âcida.
Add is: 87.000.000 leucocitos, 12.300.000 hematies y 141.000 cilindros hialino-granulosos.
c) Otros anâllsis.— Espectro proteico: 8,27 gr. por 100 de proteinas totales con 2,69 de albùmina; 0,32 
de alfa-1; 1,64 de alfa-2; 1,44 de beta y 2,08 de gammaglobuline.
Ionograma normal.
Amilasa, 160 ü. W.
Fenômeno LE, serologia de lues y agiutinaciones. TABM: Negatives.
Test de Rosse: Positive al 1 /8 .
d) Radiografias.— Tôrax, estômago y urografias normales.
Rx simple abdomen: Sacroiliacas borradas (asintom âtico).
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Num. 25.427 (F. J. D ).
Biopsie de piel de antebrazo.
RESUMEN: Las lesiones afectan a los vasos de la dermis profunda. En algunas arteries hay zonas 
focales de necrosis fibrinoide, infiltraciôn parietal y periadventicial de leucocitos polinucleares, muchos
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eosinôfilos mezclados con algunas células redondas; el endotelio se va desprendiendo, pero no existen 
todavia trombos ni elastolisis manifiesta.
Se trata de una Panarteritis nodosa en las primeras fases del estadia granulomatoso (fig. 4 ).
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Se inicia tratamiento con 30 mg. diarios de Prednisolone. Con ello desaparece la fiebre en très dies,
pero continua la sintomatologfa neurolôgica atrofiàndose poco a poco las extremidades inferiores. Ade-
mâs a los quince dies de iniciado el tratamiento esteroideo se produce un cuadro de poliuria y poli- 
dipsia con fiiperglucemia (180-260 mg. % )  y glucosuria (33 gr. en 24 floras). Se contrôla el proceso 
metabôlico con dieta hipocalôrica e insuline sin necesidad de bajar la dos is de esteroides.
Es dado de alta al cabo de veintiocfio dias de iniciado el tratamiento esteroideo.
No fiay noticias de su evoluciôn posterior.
— 324 —
C A S O  P- 6
A. L. F.— Sexo: Varôn. Edad: 76 anos. Ingreso: 12-V-70.
Comlenzo de los sfntomas: Un mes antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a ) Flet>re.— SI, 38°, diaria y vespertina.
b) Aparato digestivo:
1. Dolor abdominal: NO.
2. Hepatomegalia: SI, de 4 cm.
c ) Lesiones cutâneas.— NO.
d ) Sistema nervioso.— NORMAL.
e) Apar^o cardiovascular.— Taquicardia, 96 p. m. Tensiones arteriales de 120/70.
f)  Aparato resplratorlo.— Disnea y tos que no mejora con antibiôticos. Estertores subcrepitantes disemi- 
nados en ambos hemitôrax. (Antecedentes de catarros frecuentes.)
g ) Aparato urinarlo.— Anasarca, orinas oscuras y oliguria, 
h ) Apm-ato locomotor.— NORMAL.
i) Sistema endocrine y gonadas.— NORMAL.
j )  Bazo y gangllos linfâticos.— Requenas adenopatlas cervicales.
k ) Repercusiôn general.— Acusada (primer sintom a).
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a ) Hemograma.— Hematies, 4.620.000, Hb 90 por 100; leucocitos, 10.500. Fôrmula: 63 S, 3 0 , 2 E, 32 L. 
V. de S., 16 /40 .
b) Funciôn renal.— Urea: 205 mg. por 100. Van Slyke, 15 m l/m in. (S. B. C .).
Orina: 1.012 densidad, reacciôn âcida, indicios de proteinas, microhematuria, cilindros hialinos y he- 
maticos.
c ) Otros anâllsis.— Espectro proteico: 5,2 gr. por 100 de proteinas totales con 1,48 de albùmina, 0,13 de
alfa-1; 0,88 de alfa-2; 0,81 de beta y 1,89 de gamma globuline.
Ionograma: Na 138 m Eq/l.; K. 3,8; Cl. 104; R. A. 20,5.
Gasometria; pH 7,36; pOg 50 mmHg; pCOs 44 mmHg, bicarbonato standard 23,3 m Eq/l.
Cultivo de esputos: Positive para Klebsiella pneumoniae.
E. 0 . G.: Bajo voltaje y alteraciones d if usas de la repolarizaciôn.
d) Radiografias.— Tôrax: Condensaciones algodonosas, compatibles con bronconeumonla y /o  insuficien- 
cia cardiaca.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nùm. 70 B 1.787 (biopsie renal) (F. J. D .).
RESUMEN: Los glomérulos muestran su arquitectura bien conservada, estando las lesiones màs im­
portantes a nivel de los vasos arteriales de pequeno calibre y arterioles que muestran paredes hiperplâ-
sicas con signes de hialinizaciôn y fenômenos irregulares de necrosis fibrinoide; airededor de todos elles
se observa un infiltrado inflamatorio abigarrado en el que predominan los leucocitos polinucleares de toda
estirpe, con predominio de eosinôfilos. Dicho infiltrado invade la pared vascular desestructurândola y for- 
mando, a veces, acùmulos al igual que en el intersticio.
Se trata de una Panarteritis nodosa en fase granulomatosa (figs. 15 y 16).
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4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Se trata con antibiôticos, con lo que mejora la funciôn respiratoria y en otra radiograffa de tôrax, dias 
después, tian desaparecido las imâgenes algodonosas de la radiograffa inicial.
Es sometido a diâlisis peritoneal (varias sesiones), con lo que desaparecen los edemas y desciende
la cifra de urea a 40 ml. por 100.
Se da de alta con tratamiento esteroideo (50 mg. diarios de prednisona), antibiôticos y dieta hiipopro-
teica.
No fiay datos de su evoluciôn posterior.
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C A S O  P- 7
A. C. D.— Sexo: Varôn. Edad: 59 anos. Ingreso; 3-VII-73.
Comlenzo de los sintomas: Tres-cuatro meses antes de ingresar.
t. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a) Fiebre.— Si, 39°-40°, intermitente (primer sintom a).
b) Aparato digestivo:
1. Dolor abdominal: Si; en epigastrio e hipocondrio derecho.
2. Hepatomegalia.— NO.
c) Lesiones cutâneas.— Nôdulo subcutâneo en maleolo izquierdo. 
d ) Sistema nervioso:
1. Central: Estupor acusado.
2. Periférico: Atrofia en piernas y parestesias. Hiporreflexia rotuliana.
e ) Aparato cardiovascular.— NORMAL. Tensiones arteriales de 115/70.
f)  Aparato resplratorlo.— Disnea discreta.
g) Aparato urinarlo.— NORMAL.
h) Aparato locomotor.— Artralgias d if usas.
i) Sistema endocrino y gonadas.— Epididimitis bilateral.
j)  Bazo y gangllos linfâticos.— Adenopatias cervicales, supraclaviculares y axilares. 
k) Repercuslôn general.— Muy acusada. Situaciôn caquéctica.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a ) Hemograma.— 3.700.000 hematies, 69 por 100 Hb; leucocitos, 19.300. Fôrmula 73 S, 9 0 , 1 E, 2 M, 
15 L. V. de S., 95 /123 .
b) Fundôn renal.— Urea: 16 mg. por 100.
Orina: 1.011 de densidad, reacciôn âcida; 0,68 g r/l. de proteinuria. Sedimentaciôn normal.
c ) Otros anâllsis.— Espectro proteico: 6,5 gr. por 100 de proteinas totales, de los que 2,23 son de al­
bùmina, 0,63 de alfa-1, 1.08 de alfa-2, 0,95 de beta y 1,61 de gamma globuline.
Hemocultivo (— ), fenômeno LE (— ), test de Rosse (— ), agiutinaciones TABM (— ), reacciôn de 
Paul-Bunnell (— ).
Fosfatasa alcaline, 20 U. B.; L. A. P., 28,4 u; sideremia, 46 gammes por 100; calcio, fôsforo, LDH, 
GOT y GPT, normales; protrombina, 86 por 100 de actividad.
E. C. G: Hemibloqueo anterior de la rama izquierda y alteraciones di'usas de la repolarizaciôn.
d ) Radiografias.— Tôrax y estômago, normales.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Su situaciôn empeora râpidamente.
Se intensiifca la disnea y una nueva radiograffa de tôrax es compatible con edema agudo de pul- 
môn, que mejora con digital y diuréticos.
La cifra de urea va subiendo hasta un nivel de 104 mg. por 100 (por autoanalizador de ureasa). 
Diversas biopsias ganglionares son normales.
El dia 6-VI11-73 tiene una hematemesis brusca falleciendo por shock irreversible.
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Autopsia nùm. 177 /73  (Hospital C linico).
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La enfermedad fundamental es una Panarteritis nodosa que afecta a varies ôrganos. Las arteriolas 
de la serosa gâstrica en las que existe marcado edema parietal, infiltraciôn por leucocitos polimorfonu- 
cleares y zonas de necrosis fibrinoide. Lesiones similares se han observado también en las arteriolas de 
la grasa suprarrenal y en las arterias arciformes del rinôn, aunque en este ôrgano también se aprecian 
lesiones crônicas con marcada fibrosis, engrosamiento parietal y estrechamiento de la luz vascular.
No se pudo estudiar el nôdulo maleolar. Y tanto los pulmones como el hfgado y el corazôn no mos- 
traban lesiones de angeitis.
La causa de muerte fue una hemorragia por ùlcera aguda de la curvatura menor del estômago.
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C A S O  P- 8
T. D. V.— Sexo: Membra. Edad: 61 anos. Ingreso: 23-VIII-73.
Comlenzo de los sintomas: Tres anos antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a ) Fiebre.— Si; 39 °-4 0 °; varios brotes (prim er sintom a).
b ) Aparato digestivo:
1. Dolor abdominal: NO.
2. Hepatomegalia: Si, de 4 cm.
c) Lesiones cutâneas.— Brotes de maculas de color rojizo en miembros inferiores.
d) Sisfema nervioso:
1. Central: NORMAL.
2. Periférico: Parestesia e hipoestesia gglobal en miembros inferiores. Atrofia muscular y arre- 
flexia rotuliana y aquilea bilateral. (Apariciôn: Cuatro meses antes del ingreso.)
e ) Aparato cardiovascular.— Hipertensiôn arterial de 230/120 .
f) Aparato resplratorlo.— Episodios de disnea (prim er sintoma) que cedian con corticosteroides; varios
brotes, acompanandose en alguno de ellos de derrame pleural, que también cediô: Durante su es- 
tancia estuvo total mente asintomàtica en ese sentido.
g) Aparato urinarlo.— Oliguria: Edemas discretes en miembros inferiores.
fi) Aparato locomotor.— Dolor difuso en articulaciones de las manos, con discreta inflamaciôn y subluxa-
ciones.
i) Sistema endocrino y gonadas.— NORMAL,
j) Bazo y gangllos linfâticos.— NORMAL.
k) Repecursiôn general.— Muy intensa (pérdida de 15 kilos, en los ultimes seis meses).
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma.— Hematies, 4.600.000; Hb 94 por 100; leucocitos, 10.200. Fôrmula: 60 8, 3 C, 7 E, 6 M, 
1 B, 23 L. V. de S., 60 /90 .
b) Funciôn renal.— Urea: 28 mg. por 100 (autoanalizador ureasa); Ccr 30 m l/m in.
Orina: 1.012 de densidad; indicios proteinas, reacciôn âcida, microtiematuria.
c) Otros anâllsis.— Espectro proteico: 5,9 gr. por 100 de proteinas totales; 2,71 de albùmina, 0,44 de
alfa-1, 0,99 de alfa-2, 0,88 de beta y 0,88 de gammaglobuline.
Inmuelectroforesis: IgG, 1.700 mg. por 100; IgA, 260 mg. por 100; IgM, 48 mg. por 100.
Fenômeno LE (— ); test de Rosse positive al 1 /16; lâtex ( +  ).
E. M. G.: Afectaciôn neural periférica.
E. C. G.: Bloquée de rama izquierda. Hipertrofia de V. I.
d) Radiografias.— Tôrax: Aumento de ventricule izquierdo. Ocupaciôn de seno costodiafragmâtico de­
recho.
Manos: Osteoporosis difusa.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Se inicia tratamiento con 6-metil-prednisona (80 mg. d iarios), alfa-metil-dopa y pequenas dos is de 
furosemida, con lo que se contrôla parcialmente la presiôn arterial y mejoran sensiblemente sus moles- 
tias articulares.
El 20-IX-73 tiene bruscamente una parada cardiaca por fibrilaciôn ventricular, probablemente por hi-
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popotasemia de 2,1 m E q/l, que sale con choque eléctrico, pero se repite el 22-IX-73, siendo imposible su 
recuperaciôn.
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Autopsia num. 203 /73  (Hospital C linico).
RESUMEN: Se trata de una Panarteritis nodosa que afecta sobre todo rinôn, musculo esquelético y 
nervioso periféricos, con ausencia de lesiones arteriales y arteriolares en pulmôn (donde sôlo se aprecia 
una moderada bronquitis crônica) y en musculo cardiaco. Las lesiones se encuentran en distinto estadio 
evolutive, ya que en el rinôn, al lado de arterias normales, hay otras en fase cicatricial, con marcada fibro­
sis, escasa infiltraciôn celular linfocitaria y engrosamiento de la pared vascular en la que ha desapare­
cido su arquitectura normal, estando las elàsticas, interna y externa rotas y desflecadas en numerosos 
puntos. En una de las zonas del rinôn se aprecia un infarto reciente. En el musculo, al lado de unas 
arteriolas en fase fibrosa hay otras en las que se aprecia infiltraciôn de polinucleares, edema parietal y 
necrosis fibrinoide, observandose también con la técnica de Weigert una elastorrexis marcada. Hay tam­
bién una zona de infarto muscular con lisis de las fibras musculares e infiltraciôn de las mismas por ma- 
crôfagos. Por ultimo en el nervio, también se aprecia, en una arteria del epineuro, Infiltraciôn de leuco­
citos polimorfonucleares, edema parietal y rotura de la elastica.
No existen granulaciones ni infiltrados extravasculares en ningùn punto.
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C A S O  P- 9
M. M. R.— Sexo: Varôn. Edàd: 57 anos. Ingreso: 21-111-64.
Comlenzo de los sintomas: Un ano antes de su ingreso, con empeoramiento notable de su situaciôn tres me­
ses antes del mismo.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a ) Fiebre.— Si, 38°-38,5° (en los tres ultimos meses).
b) Aparato digestivo.— NORMAL.
c) Lesiones cutâneas.— Livedo racemose, con zonas hemorràgicas y algunas necrôticas en miembros 
inferiores (fig. 3 ).
d ) Sistema nervioso:
1. Central: NORMAL.
2. Periférico: Mialgias, con pérdida de fuerza y atrofia de extremidades inferiores. Arreflexia
rotuliana y aquilea bilateral. Marcfia en “stepagge” . Hipoestesia global en manos y pies.
e ) Aparato cardiovascular.— NORMAL. Tensiones arteriales de 120/80.
f) Aparato resplratorlo.— NORMAL, 
g ) Aparato urinarlo.— NORMAL.
h) Aparato locomotor— Artralgias difusas (prim er sintoma) que ceden con corticosteroides y reaparecen 
tres meses antes de su ingreso, junto con el resto de los sintomas.
i) Sistema endrocino y gonadas.— NORMAL, 
j )  Bazo y gangllos linfâticos.— NORMAL.
k) Repercusiôn general.— Escasa.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma.— 5.400.000 hematies, 114 por 100 de Hb; 11.900 leucocitos. Fôrmula: 57 S, 23 C, 2 E, 
18 L. V. de S., 46 /80 .
b) Funciôn renal.— Urea, 42 mg. por 100; Van Slyke, 80 por 100 =  43,2 m l/m in. (S B C ).
Orina: Densidad, 1.017, reacciôn âcida, indicios de proteinas; ligera microhematuria y leucocitaria.
c) Otros anâllsis.— Espectro proteico: Proteinas totales, 6 gr. por 100; albùmina, 2,5 gr. por 100; alfa-1, 
0,32; alfa-2, 0,80; beta, 1,18; gammaglobulinas, 1,20.
Serologia de lùes y fenômeno LE, negativos.
Test de Rosse positive al 1 /64; Lâtex ( -F 4- ).
d ) Radiografias.— Tôrax, estômago y urografias, normales.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nùm. 23.889 (F. J. D .). Biopsia de piel.
RESUMEN: En el tejido célulo-adiposo se observa una arteria de pequeno calibre, que ha perdido su 
estructura normal, siendo sustituida por un tejido rico en fibras y pobre en fibroblastos, sin fenômenos de 
inflamaciôn actual, no observândose tampoco depôsitos P. A. S. positives. La luz estâ ocupada por un 
trombe parcialmente recanalizado.
El cuadro puede corresponder a una Panarteritis nodosa en fase cicatricial.
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Se inicia el tratamiento con 40 mg. diarios de 6-metil-prednisolona y vasodilatadores periféricos. Con 
ello desaparece la fiebre y mejoran las lesiones cutâneas. Es dado de alta y no hay noticias sobre su 
evoluciôn posterior.
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C A S O  P-1 0
A. R. F.— Sexo: Varôn. Edad: 43 anos. Ingreso: 23-X-68.
Comlenzo de los sfntomas: Diaz meses antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a) Fiebre— Si, 39°-39,5°, continua.
b) Aparato digestivo:
1. Dolor abdominal: Si; en epigastrio e hipocondrio derecho, intense.
2. Hepatomegalia: NO.
c) Lesiones cutâneas.— Nôdulos subcutâneos en cara anterior de piernas y brazos, muy dolorosos, que 
aparecen cada 10-12 dias y desaparecen en 6-8 dias.
d ) Sistema nervioso:
1. Central: NORMAL.
2. Periférico: Atrofia de las cuatro extremidades con aboliciôn de reflejos. Marcha en “stepag­
ge”. Hipoestesia global en cara externa de ambas piernas y dorso del pie derecho.
e) Aparato cardiovascular.— Hipertensiôn arterial (170/120) con soplo sistôlico grado II en foco aôrtico.
f) Aparato urinarlo.— Orinas oscuras, ocasionalmente.
h) Aparato locomotor.— Artritis en muhecas, codos y rodillas (primer sintoma).
i) Sistema endocrino y gonadas.— Impotentia coeundi.
j) Bazo y gangllos linfâticos NORMAL.
k) Repercusiôn general.— Moderada. Astenia y discreta pérdida de peso.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma.— Hematies, 3.800.000; Hb 86 por 100; leucocitos, 10.400. Fôrmula: 63 S, 2 C, 2 E, 5 M, 
28 L. V. de S., 40/80.
b) Funciôn renal.— Urea: 69 mg. por 100. Ccr 60 ml/min.
Orina: 1.014 de densidad, reacciôn âcida, indicios de proteinas. microhematuria.
c) Otros anâllsis.— Espectro proteico: Proteinas totales, 6,8 gr. por 100; albùmina, 3,14; alfa-1, 0,30; alfa-2, 
0,49; beta, 1,83; gammaglobulina, 1,64.
Fenômeno LE, test de Rosse y serologia de lùes, negatives.
E. C. G: Hipertrofia de ventricule izquierdo.
E. M. G.: Afectaciôn neurôgena periférica.
d) Radiografias.— Tôrax, estômago, trânsito intestinal y colecistografia oral, normales.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nùm. 39.715 (biopsia de gemelo derecho y de arteria temporal) (F. J. D ).
RESUMEN: Tanto en las arterias musculares como en la arteria temporal existe proliferaciôn celular 
discreta o moderada, en la ùltima, en la adventicia o en el tejido periadventicial; también existen ligeros 
signes de elastosis, pero no se objetiva necrosis fibrinoide.
Nùm. 69 B 108 (biopsia renal) (F. J. D.).
RESUMEN: En los glomérulos hay discreta hipercelularidad que afecta a algunas asas capilares, es­
tando conservada la permeabilidad capilar. Las membranas basales presentan engrosamientos con depô­
sitos P. A. S. positives. El intersticio estâ discretamente aumentado de forma difusa, con un infiltrado lin-
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fohistiocitario que guarda relaciôn con una vénula. Los vasos son de paredes gruesas, hiperplàsicas con 
escasa infiltraciôn inflamatoria, pero con algunos fenômenos de elastorrexis y depôsitos de material P. A. S. 
positive, correspondiendo el cuadro histolôgico a una Panarteritis nodosa.
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Desde su primer ingreso hasta 1974 ha side revisado en varias ocasiones. Ha side tratado durante 
este tiempo con corticosteroides, hipotensores y anabolizantes.
Continua con tensiones arteriales elevadas (180 - 200/110 -130) y han desaparecido tanto la fiebre 
como los nôdulos subcutâneos. También ha mejorado, aunque parcialmente, la funciôn motora de las 
cuatro extremidades. Continua la "impotentia coeundi”; ha presentado en varias ocasiones fenômeno de 
Raynaud y una vez tuvo un accidente cerebro vascular transitorio con recuperaciôn total.
Los hemogramas han oscilado airededor de valores normales (100% de Hb; 9.000 leucocitos con 
fôrmula normal y V. de S. algo elevada, de 25/40 y los niveles de urea han ascendido de forma mode­
rada y ahora tiene 90 mg. por 100, siendo el Ccr de 51 ml/min.
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C A S O  P-1 1
S. A. P.— Sexo: Varôn. Edad: 15 anos. Ingreso: 3-1-70.
Comlenzo de los sfntomas: Ocho meses antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a) Fiebre.— Si, de 38,5-40°, intermitente (primer sintoma).
b) Aparato digestivo:
1. Dolor abdominal: Si, periumbilical.
2. Hepatomegalia: NO.
c) Lesiones cutâneas.— Nôdulos subcutâneos en planta del pie y en pantorrillas (siete meses después 
de iniciada la fiebre).
d ) Sistema nervioso:
1. Central: NORMAL.
2. Periférico: Atrofia muscular en piernas con mialgias. Reflejos y sensibilidad conservados.
e) Aparato cardiovascular.— NORMAL. Tensiones arteriales de 110/60.
f) Aparato respIratorlo^NORMAL. 
g ) Aparato urinarlo.— NORMAL.
fi) Aparato locomotor.— NORMAL,
i) Sistema endocrino y gonadas.—NORMAL.
j) Bazo y gangllos linfâticos.— Bazo discretamente aumentado. Pequena adenopatia cervical, 
k) Repercuslôn general.— MODERADA.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma.— Hematies, 3.500.000; Hb 74 por 100; leucocitos, 9.400. Fôrmula: 58 S, 10 C, 1 E, 2 M, 
29 L. V. de S., 56/96.
b) Funciôn renal.— Urea: 36 mg. por 100; Ccr 90 ml/min.
Orina: 1.019 de densidad, reacciôn âcida, sedimento normal.
c) Otros anâllsis.— Espectro proteico: 6,45 de proteinas totales; 3,30 de albùmina, 0,46 de alfa-1, 0,63 de 
alfa-2, 0,91 de beta y 1,15 de gammaglobulina.
Hemocultivo, serologia de lùes, agiutinaciones TABM, test de Rosse y fenômeno LE, negativos. 
Fermentos musculares (aldolasa y CPK), normales.
d) Radiografias.—Tôrax, normal.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nùm. 70 B 127 (nôdulo subcutâneo) (F. J. D.).
RESUMEN: Epidermis normal. La lesiôn fundamental reside en el limite dermo-epidérmico y afecta a 
arterias de mediano y pequeno calibre; éstas muestran sus luces total o parcialmente ocupadas por acù­
mulos de leucocitos polimorfonucleares de toda estirpe entremezclados con acùmulos de material P. A. S. 
positive. Este material se observa, asimismo, en las zonas subendoteliales y el infiltrado inflamatorio ocupa 
todas las capas vasculares y sus vecindades constituyendo en algunas zonas âreas de paniculitis. La elâs- 
tica externa fia desaparecido en las zonas inflamatorias. La imagen es, por tanto, compatible con una 
Panarteritis nodosa en estadio degenerativo-inflamatorio.
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4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Se inicia el tratamiento con 16 mg, diarios de 6-metil-prednisolona; con ello no mejora, pero al subir 
la dosis a 24 mg. diarios desaparece la fiebre râpidamente y en una semana remite toda la sintomato­
logfa.
No hay noticias de su evoluciôn posterior.
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C A S O  P-1 2
A. A. M.— Sexo: Varôn. Edad: 50 anos. Ingreso: 2-11-70.
Comlenzo de los sfntomas: Cuatro meses antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a) Fiebre.— Si, de 38°, intermitente (primer smtoma).
b) Aparato digestivo:
1. Dolor abdominal: NO.
2. Hepatomegalia: De 3 cm.
c) Lesiones cutâneas.— NO.
d) Sistema nervioso:
1. Central; NORMAL.
2. Periférico: Dolor intenso en pierna derecha, que luego se hace bilateral con pareste­
sias en el trayecto del ciâtico popliteo externe. Hipoestesia global en piernas. Arrefle­
xia rotuliana aquilea. “Stepagge”. Atrofia de interôseos y lumbricales izquierdos.
e) Aparato cardiovascular.— NORMAL. Tensiones arteriales de 140/85.
f) Aparato resplratorlo.— Disnea (diagnosticado de antracosis y fibrosis pulmonar previamente).
g ) Aparato urinarlo.— NORMAL.
fi) Aparato locomotor.—Artralgias y empastamiento de tobillo derecho.
i) Sistema endocrino y gonadas.— NORMAL,
j) Bazo y gangllos linfâticos.— NORMAL,
k) Repercuslôn general.— Escasa al principio; luego marcada.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma.— 4.900.000 hematies; Hb 97 por 100; leucocitos, 16.400. Fôrmula: 61 S, 11 C, 4 E, 1 M, 
23 L. V. de S., 64/88.
b) Funciôn renal.— Urea: 42 mg. por 100.
Orina: 1.022 de densidad reacciôn âcida, sedimento normal.
c) Otros anâllsis.— Espectro proteico: 7,07 gr. por 100 de proteinas totales, 3,72 de albùmina, 0,40 de
alfa-1, 0,71 de alfa-2, 1,02 de beta y 1,22 de gamma.
E. C. G.: NORMAL.
Agiutinaciones TABM y fenômeno LE, negativos.
Prueba del Rojo Congo, normal.
Mantoux ( -I- +  -F ).
d) Radiografias.— Tôrax: Fibrosis pulmonar difusa. Lesiones bacilares residuales.
Gastroduodenal y pielografias: NORMALES.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Se inicia tratamiento con 40 mg. diarios de 6-metil-9-prednisolona, pero no mejora en absolute de sus 
molestias, sobre todo los intenses dolores de miembros inferiores que se exacerban en decùbito y le 
obligan a permanecer ininterrumpidamente sentado, por lo que les aparecen edemas en piernas.
Fallece bruscamente el 7 de mayo de 1970.
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Autopsia nùm. 70 N 61 (F. J. D ).
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RESUMEN: Se trata de una Panarteritis nodosa generalizada con afectacién vascular de corazôn (figu­
ras 22 y 23) (vasos musculares y coronarios, con infarto de miocardio pequeno antiguo), esôfago, intestine, 
bazo, suprarrenales (que muestran ademâs una hiperplasia cortical), rinones (con glomérulos poco afec- 
tos) (figs. 17, 18, 19 y 20 ), prôstata y testicules (con alguna zona de infarto) (figs. 24, 25 y 26 ).
En los pulmones se aprecia, fibrosis difusa, bronquiolitis hiperplàstica y ateromatosis de la arteria 
pulmonar. También existe ateromatosis aôrtica y afectaciôn arteritica de la vasa vasorum de la aorta y de 
los nervios periféricos exam inados.
No se puede concretar la causa inmediata de la muerte por no haber podido realizar estudio de sis­
tema nervioso central donde probablemente residiria.
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C A S O  P-1 3
D. P. O. Sexo: Varôn. Edad: 46 anos. Ingreso: 13-V-65.
Comlenzo de los sintomas: Ocho meses antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a) Fiebre.— Si; de 38° (varios episodios que duran unos dias).
b) Aparato digestivo:
1. Dolor abdominal; Dolor en epigastrio que se irradia a ambos hipocondrios.
2. Hepatomegalia: Si; de 3-4 cm.
c) Lesiones cutâneas.— Maculas de color rojo en piernas que desaparecen espontâneamente y reapa­
recen.
d) Sistema nervioso.— NORMAL.
e ) Aparato cardiovascular.— Opresiôn precordial. Hipertensiôn arterial (2 0 0 /1 2 0 ).
f) Aparato resplratorlo.— Si; tos y expectoraciôn hemoptoica, en brotes (prim er sintom a).
g) Aparato urinarlo.— Edemas en pârpados y piernas.
h) Aparato locomotor.— Artralgias difusas (en brotes), con discreta inflamaciôn.
i) Sistema endocrino y gônadî».— NORMAL.
j)  Bazo y gangllos linfâticos.— Esplenomegalia de 2 cm. 
k) Repercuslôn general.— NO.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma^— Hematies, 4.300.000; Hb 92 por 100; leucocitos, 7.900. Fôrmula: 61 S, 12 C, 1 E, 1 M, 
25 L. V. de S., 44 /70.
b) Funciôn renal.— Urea, 60 mg. por 100; C c r , 120 m l/m in.
Orina: Densidad, 1.015; reacciôn âcida, 1,5 g r/l. de proteinas, cilindros hialinos y hialino-granulosos, 
microhematuria y leucocituria (19.500.000 de leucocitos y 65.000 000 de hematies en el recuento de 
Addis).
c) Otros anâllsis.— Espectro proteico: 6,5 gr. por 100 de proteinas totales, 4,3 de albùmina, 0,23 de alfa-1, 
0,52 de alfa-2, 0,69 de beta y 0,73 de gammaglobulina.
Test de Rosse, lâtex, fenômeno LE y agiutinaciones TABM, negatives.
Retenciôn de bromosulfaleina, 4 por 100, a los 45 minutos.
ASLO 12 u TODD.
d ) Radiografias.— Tôrax: Aumento de V. I. Engrosamiento hiliar.
Estômago: NORMAL.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nùms. 26.785 y 27.555 (biopsias de rinôn) (F. J. D ).
RESUMEN: A nivel glomerular hay lesiones caracterizadas por hipercelularidad, con leucocitos poli­
morfonucleares en el interior de las asas capilares. Los tubos estân en general poco alterados. Y a 
nivel vascular hay algunas arterias con discreta endarteritis y en una de ellas, de mayor calibre se obser­
va una afectaciôn parcial de su circunferencia a cuyo nivel hay proliferaciôn de la intima, rotura de la 
elâstica interna, degeneraciôn mucoide a ese nivel, conjuntivaciôn de la media y destrucciôn parcial de 
la elâstica externa.
El aspecto histolôgico es encuadrable dentro de una Panarteritis nodosa en fase residual, con una 
glomerulonefritis proliferativa endoglomerular.
— 338 —
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Es dado de alta con 6-metil-prednisolona (24 mg. diarios) e hipotensores. A pesar de ello continua 
con edemas e hipertensiôn arterial, ascend iendo la cifra de urea a 90 mg. por 100 en septiembre del mis­
mo ano. En esa fecha también se comprueba un aumento de proteinuria (7,5 g r/l ), persistiendo las al­
teraciones del sedimento urinarlo en forma prâcticamente igual a la de su ingreso. A pesar de anadir 
anabolizantes y dieta hipoproteica permanece en situaciôn estacionaria, con datos anallticos equiparables, 
en diciembre de 1965, objetivândose ademâs entonces una hipoproteinemia de 5,4 gr. por 100, con hipo- 
albuminemia (1,6 gr. % )  hipogammaglobulinemia (0,34 gr. % )  y aumento de alfa-2 (1,42 gr. % ) y beta- 
globulina (1,46 gr. % ) .
No hay noticias de su evoluciôn posterior.
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C A S O  P-1 4
D. M. R.— Sexo: Membra. Edad: 23 anos, Ingreso: 15 X11-65. 
Comlenzo de ios sintomas: Tres anos antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a) Fiebre.— NO.
b) Aparato digestive.—NORMAL.
c) Lesiones cutâneas.—Lesiones necrôticas en piernas, en 
meses para reaparecer posteriormente (ùnico smtoma)
primavera y otoho, que duraban uno o dos
d) Sistema nervioso.—NORMAL.
e) Aparato cardiovascular.— NORMAL. Tensiones arteriales de 120/70.
t) Aparato resplratorlo.— NORMAL.
g) Aparato urinarlo.—NORMAL.
h) Aparato locomotor.—NORMAL.
i)
j)
Sistema endocrino y gonadas.— NORMAL. 
Bazo y gangllos linfâticos.— NORMAL.
k) Repercuslôn general.— NULA.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a ) Hqmograma.— Hematies, 4.150.000; Hb 85 por 100; leucocitos, 7.400. Fôrmula: 58 S, 11 C, 1 E, 4 M, 
1 B, 25 L. V. de S., 22 /50 .
b) Funciôn renal.— Urea: 29 ml. por 100.
Orina: Densidad, 1.031; reacciôn âcida, ligeros indicios de proteinas, sedimento normal.
c ) Otros anâllsis.— ASLO: 250 U. TODD.
Tests de Lâtex y Rosse, negativos.
Mantoux ( -F -F ) .
d ) Radiografias.— Tôrax: NORMAL.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nùm. 28.955 (biopsia de p iel) (F. J. D .).
RESUMEN: Las arterias de mediano calibre de la dermis muestran unas paredes hiperplàsicas, ro- 
deândose de un intensisimo infiltrado inflamatorio, de tipo agudo cuyos elementos aparecen, asimismo, 
ocupando todas sus capas.
En dichos vasos existe también una discreta necrosis fibrinoide de localizaciôn intimai y comienzan 
a observarse en algùn punto fenômenos de elastorrexis. Esta alteraciôn es menos llamativa en las arte­
rias de pequeno calibre y arteriolas, pero también évidente.
No se han observado células gigantes ni formaciones nodulares. El cuadro es compatible con una 
Panarteritis nodosa en fase exudativa.
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
En principio, y antes de realizar la biopsia, se catalogô como una tb-pâpulo-necrôtica y se tratô con 
hidrazidas, sin obtener mejoria.
Después de realizada la biopsia, y confirmado el diagnôstico, se tratô con prednisona (16 mg. diarios) 
y fenil-butazona (500 m g /d ia ); con lo que ha quedado asintomàtica en dos meses, suprimiendo la me- 
dicaciôn y tomando sôlo ocasionalmente fenil-butazona hasta la actualidad.
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C A S O  P-1 5
C. B. G.— Sexo: Membra. Edad: 46 anos. Ingreso: 2-V11-66.
Comlenzo de los sintomas: Un aho antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a ) Fiebre.— Si, febricuia de 37,2° a 37,8° diaria.
b ) Aparato digestivo.— NORMAL.
c ) Lesiones cutâneas.— Inicialmente, no. 
d ) Sistema nervioso.— NORMAL.
e) Aparato cardiovascular.— NORMAL. Tensiones arteriales de 130/80.
f)  Aparato resplratorlo.— NORMAL, 
g ) Aparato urinarlo.— NORMAL.
h) Aparato locomotor.— Artralgias e inflamaciôn intermitente de muneca derecha (prim er smtoma).
i) Sistema endocrino y gonadas.— NORMAL, 
j )  Bazo y gangllos linfâticos.— NORMAL.
k) Repercuslôn general.— NULA.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma.— Hematies, 3.800.000; Hb 80 por 100; leucocitos, 5.200. (Fôrmula: 62 8, 5 0 , 3 E, 1 M, 
29 L.) V. de S., 66/104.
b) Funciôn renal.— Urea: 40 mg. por 100. Ccr 101 m l/m in.
Orina: Densidad, 1.019; reacciôn âcida, indicios de proteinas, leucocituria y microhematuria.
c) Otros anâllsis.— Test de Rosse y proteina C reactiva, negativas.
Espectro proteico: 7,12 gr. por 100 de proteinas totales, 3,08 de albùmina, 0,56 de alfa-1. 0,58 de 
alfa-2, 0,87 de beta y 2,16 de gamma.
d ) Radiografias.— Tôrax y manos, normales.
Columna lumbar con espondiloartrosis.
3. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
En principio es tratada con calcio, anabolizantes, indometacina y pequenas dosis de corticosteroides; 
pero en febrero de 1967 se inicia un cuadro de fiebre alta de 39°-40°, repercuslôn general e intensifica- 
ciôn de los dolores articulares que permanecen invariables a pesar de insistir con el tratamiento indicado 
y asociar sales de oro. En diciembre de 1967 se anade al cuadro la apariciôn de nôdulos rojos en am­
bas pantorrillas y discreta atrofia muscular en piernas con hiporreflexia rotuliana izquierda y arreflexia 
aquilea bilateral. El hemograma es similar al inicial, pero con V. de S. de 118/124, y en la inmunoelectro- 
f ores is hay aumento difuso de IgG. El test de Rosse se hace positive al 1 /512 . La biopsia de uno de los 
nôdulos apoya, como se verâ a continuaciôn, el diagnôstico de P. A. N. y el aumento de la dosis de es­
teroides (60 m g/d ia  de 6-metil-prednisolona) mejora a la enferma notablemente, siguiendo luego bien has­
ta 1970 en que se la revisa por ùltima vez. La dosis de 6-metil-prednisolona se bajô paulatinamente des­
de el comienzo de la mejoria y en 1970 tomaba sôlo 8 mg. en dias alternes.
4. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nùm. 34.993 (biopsia de nôdulo subcutâneo) (F. J. D .).
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RESUMEN: En una arteria de la dermis profunda, de pequeno calibre, existe una necrosis fibrinoide 
debajo de la intima y abarcando parte de la media que llega a levantar el endotelio de forma que pro­
duce una oclusiôn acentuada, aunque no compléta, de la luz. La elâstica se encuentra fragmentada en 
diversas zonas y fiay un moderado grado de infiltraciôn leucocitaria aguda (figs. 5 y 6 ).
Se trata, por tanto, de una Pariarteritis nodosa.
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C A S O  P-1 6
M. R. L.— Sexo: Varôn. Edad: 36 anos. Ingreso: 12-VI-59.
Comlenzo de los sintomas: Dos anos antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a ) Fiebre Si, febricuia.
b ) Aparato digestivo.— NORMAL.
c) Lesiones cutâneas.— Eritema en piernas y pépulas pruriginosas en pies después de lavarse (primer 
sintom a).
d ) Sistema nervioso.— NORMAL.
e ) Sistema cardiovascular.— NORMAL. Tensiones arteriales de 140/80.
f)  Aparato resplratorlo.— NORMAL.
g) Aparato urinarlo.— NORMAL.
h) Aparato locomotor.— Artralgias difusas.
i) Sistema endocrino y gônadas.— NORMAL,
j)  Bazo y gangllos linfâticos.— NORMAL.
k) Repercuslôn general.— NULA.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a ) Hemograma: Hematies, 5.000.000; Hb 108 por 100; leucocitos, 6.700. (Fôrmula: 61 S, 3 C, 2 E, 5 M, 
1 B, 28 L.) V. de S., 5 /1 6 .
b ) Funciôn renal.— Urea: 48 mg. por 100.
Orina: 1.027 de densidad; reacciôn âcida; ligeros indicios de proteinas, sedimento normal.
c) Otros anâllsis.— Fenômeno LE, crioaglutininas y crioglobulinas, negativas.
E. C. G.: Imagen de bloqueo incomplete de rama derecha.
d ) Radiografias.— Tôrax: NORMAL.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Num. 12.608 (biopsia de piel y musculo) (F. J. D .).
RESUMEN: En la dermis, por zonas, pequenas âreas de necrosis y focos de infiltraciôn celular de pre­
dominio polinuclear. Los vasos tienen sus paredes engrosadas e invadidas por células inflamatorias, lle- 
gando en ocasiones a ocluir por complete la luz; hay numerosos depôsitos P. A. S. positives. En la fas­
cia destaca una arteria de mediano calibre con la capa media ensanchada y la lâmina elâstica muy des- 
flecada y rota existiendo ademâs una intensa infiltraciôn de leucocitos polimorfonucleares neutrôfilos y 
eosinôfilos, mientras que la intima présenta degeneraciôn basôfila y ha perdido el endotelio, continuân- 
dose con un coâgulo organizado en su periferia. En el mûsculo no hay alteraciones.
La imagen, en conjunto, corresponde a una Panarteritis nodosa en su segundo estadio.
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Con 25 m g/dia  de prednisona mejora râpidamente. Después se va bajando la dosis para retirarlos to- 
talmente en seis semanas, quedando luego asintomâtico durante un aho mâs no habiendo datos de su 
evoluciôn posterior.
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C A S O  P-1 7
A. C. M.— Sexo: Varôn. Edad: 38 anos. Ingreso: 13-V-60.
Comlenzo de los sintomas: Siete meses antes de su primer ingreso, se inicia un cuadro de artralgias difu­
sas exclusivamente, mâs acusadas en manos. En las exploraciones se objetiva una velocidad de sedimenta-* 
ciôn de 74 /106  y un test de Rosse positive al 1 /1 .024. Se cataloga de artritis reumatoide y se trata con es­
teroides, sales de oro y cloroquina, con lo que se negativiza el test de Rosse y se normaliza la V. de S., por 
lo que posteriormente se retira toda la medicaciôn. En 1967 tiene un nuevo brote articular que mejora con 
esteroides, suspendiéndolos meses después. Y en enero de 1968 ingresa de nuevo con el cuadro que se 
describe por aparatos a continuaciôn y que se instaurô en dos o tres semanas.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a) Fiebre.— Si, alta (39-40°). 
b ) Aparato digestive:.
1. Dolor abdominal; Dolor en fiipocondrio izquierdo y luego generalizado a todo el abdomen, 
en crisis.
2. Hepatornegalia: No.
c ) Lesiones cutâneas.— NO.
d ) Sistema nervioso:
1. Central: Confusiôn mental.
2. Periférico: Hipoestesia en miembros inferiores. Discreta paresia de piernas con reflejos 
aquileos abolidos.
Neuralgia en trayecto cubital de miembro superior derecho.
e ) Aparato cardiovascular.— NORMAL. Tensiones arteriales de 140/70.
f) Aparato resplratorlo.— Disnea intensa. Derrame pleural izquierdo.
g) Aparato urinarlo.— Oliguria y ligeros edemas en piernas.
h) Aparato locomotor.— Artralgias difusas.
i) Sistema endocrino y gônadas.— NORMAL, 
j)  Bazo y gangllos linfâticos.— NORMAL.
k) Repercuslôn general.— Intensa.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma.— Hematies, 3.800.000; 78 por 100 Hb; leucocitos, 14.400. (Fôrmula: 32 S, 49 C, 1 E, ) M, 
13 L.) V. de S., 128/136.
b) Funciôn renal.— Urea: 46 mg. por 100, Ccr 30 m l/m in.
Orina: Densidad 1.014, reacciôn âcida, 0,3 g r/l de proteinas, cilindros hialinos en el sedimento
c) Otros anâllsis.— Test de Rosse, positive al 1/2.048; fenômeno LE, negative.
Espectro proteico, 6,3 gr. por 100 de proteinas totales, con 2,14 de albùmina, 0,37 de alfa-1, 0,94 de 
alfa-2, 0,64 de beta y 2,21 de gammaglobulina. Amilasa en sangre, 650 U.
Liquide cefalorraquideo, 37 gr. por 100 de proteinas, 63 células por mm^ (linfocitos); Pandy + .
E. E. G.: Disfunciôn centroencefâlica.
E. C. G.: Normal; EMG. Afecciôn neurôgena periférica.
d ) Radiografias.— Tôrax: Derrame pleural izquierdo. Condensaciones algodonosas en ambos campes pul- 
monares.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nùm. 35.502 (biopsia muscular) (F. J. D ).
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RESUMEN: Atrofia y degeneraciôn de las fibras musculares e infiltraciôn inflamatoria intersticial. Lo 
mâs importante es la afectaciôn vascular en arterias de pequeno calibre con infiltraciôn inflamatoria so­
bre todo de células redondas y algunos polinucleares, necrosis fibrinoide, rotura de la elâstica interna y 
desprendimiento del endotelio con trombosis mural a su nivel. Mucfias arteriolas serpenteantes son de 
paredes hiperplàsicas. Se trata de una Panarteritis nodosa (fig. 21 ).
Nùm. 35.571 (biopsia de rinôn) (F. J. D ).
RESUMEN: Rinôn muy destructurado, pero de forma irregular. Los glomérulos en un 40 por 100 es­
tân total mente anulados y el resto estân bien conservados. Gran atrofia de los tubos contorneados. Pro­
liferaciôn acusada en el intersticio sin infiltrados inflamatorios acusados. En las arteriolas aferentes y en 
el final de las interlobulillares se ven las paredes hiperplâsticas y focos de necrosis fibrinoide, pero sin 
infiltrado inflamatorio en las que se observan en la biopsia, probablemente porque al ser parcelar la afec­
taciôn de la P. A. N. no han salido en el material de la biopsia.
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Con aspiraciôn continua y anticolinérgicos cede el cuadro de pancreatitis en unos dias. Con 80 m g/dia  
de 6-metil-prednisolona mejoran todos los sintomas en 10-12 dias y luego con dosis progresivamente infe­
riores se mantiene la mejoria. Desciende la V. S. a 3 1 /60  y el titulo del test de Rosse a 1/128; ceden las 
artralgias y los signos neurolôgicos mejoran. Se normaliza la radiografia de tôrax. Es dado de alta el 
31 de agosto de 1968 en buena situaciôn clinica, con 16 mg. de 6-metil-prednisolona en dias alternes.
No hay noticias de la evoluciôn posterior.
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C A S O  P-1 8
S. M. E.— Sexo: Varôn. Edad: 61 anos. Ingreso: 15-VI-71.
Comienzo de los sintomas: Seis meses antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a ) Fiebre— SI; 39° (primer sintoma).
b) Aparato digestivo.— NORMAL.
c) Lesiones cutâneas.— Nôdulo subcutâneo a nivel de codo izquierdo. 
d ) Sistema nervioso:
1. Central: NORMAL.
2. Periférico: Parâlisis facial izquierda. Hipoacusia de percepciôn bilateral que no tenia pre­
viamente.
e ) Aparato cardiovascular.— NORMAL. Tensiones arteriales de 140/85.
f)  Aparato resplratorlo.— NORMAL.
g) Aparato urinarlo.— NORMAL.
h) Aparato locomotor.— NORMAL.
i) Sistema endocrino y gonadas.— NORMAL, 
j)  Bazo y gangllos linfâticos.— NORMAL.
k) Repercuslôn general.— Intensa (gran astenia y anorexia).
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma: 3.900.000 hematies; 78 por 100 Hb; 15.200 leucocitos. (Fôrmula: 77 S, 5 C, 2 E, 16 L.) 
V. de S;, 80/104.
b) Funciôn renal.— Urea: 28 mg. por 100.
Orina: 1.022 de densidad, reacciôn âcida, sedimento normal.
c) Otros anâiisis.— Espectro proteico: 6,3 gr. por 100 de proteinas totales, 3,15 de albùmina, 0,32 de 
alfa-1, 0,74 de alfa-2, 0,85 de beta y 1,25 de gammaglobulina.
Antigeno Australia: Negativo.
E. C. G.: NORMAL.
d) Radiografias.— Tôrax: NORMAL.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nùm. 71 B 2.378 (biopsia de nôdulo subcutâneo) (F. J. D.)
RESUMEN: La lesiôn bâsica reside en la marcada afectaciôn existante en un vaso arterial incluido 
en el tejido graso. La pared del vaso aparece desestructurada con destrucciôn total de las capas elâsti- 
cas, con formaciôn de hendiduras y de necrosis intensamente tingible por el P. A. 8. Se acompaha de 
un infiltrado inflamatorio de leucocitos neutrôfilos con algunas células linfohistiocitarias que afecta a 
toda la pared, pero es mâs marcada en la adventicia. En la porciôn intimai, que ha desaparecido, existe 
adherido muralmente material fibrinoso con abondantes leucocitos. Las venas no presentan alteracio­
nes (fig. 7 ).
Se trata, por tanto, de una Panarteritis en fase exudativa.
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Se inicia con 6-metil-prednisolona, a razôn de 80 mg. diarios durante quince dias, bajando a 40 mg.
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diarios durante otros quince y luego se continua descendiendo hasta retirarios en dos meses.
Asintomâtico en la ultima revisiôn, très anos después del comienzo del proceso, a excepciôn de 
una hipoacusia bilateral que persiste. Hemograma normal.
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C A S O  P-1 9
R. G. G.— Sexo: Membra. Edad: 68 anos. Ingreso: 10-1-66.
Comienzo de los sintomas: Tres meses antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACiON:
a) Fiebre.— Si. 39°, diaria (primer sintom a).
b) Aparato digestivo:
1. Dolor abdominal: Si; en epigastrio e hipocondrio izquierdo, continuo.
2. Hepatomegalia: Si; de 3 cm.
c ) Lesiones cutâneas.— NO.
d) SIstema nervioso.— NORMAL.
e) Aparato cardiovascular.— Palpitaciones. Hipertension arterial (18 0 /1 1 0 ).
f) Aparato respiratorlo.— Catarros frecuentes. Disnea intensa a su ingreso, que persistiô durante su es-
tancia.
g) Aparato urinarlo.— Orinas oscuras. Disuria y polaquiuria.
h) Aparato locomotor.— NORMAL.
i) SIstema endocrino y gonadas.— NORMAL, 
j) Bazo y gangllos linfâticos.— NORMAL.
k) Repercuslôn general.— Muy acusada.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma.— 3.520.000 hematies; 72 por 100 de Mb; leucocitos, 13.200. (Fôrmula; 80 S, 3 0 , 1 E,
2 M, 14 L.) V. de S., 80 /105.
b) Functôn renal.— Urea: 72 mg. por 100.
Orina: Densidad, 1.012; reacciôn âcida, 0,6 g r/l. de proteinas, microhematuria y leucocituria.
Cultivo de orina: Se aislan mas de 100.000 colonies de E. coli.
c ) Otros anâllsis.— Espectro proteico: 6,4 gr. por 100 de proteinas totales, 2,60 de albùmina, 0,35 de 
alfa-1, 1,10 de alfa-2, 1,05 de beta y 1,40 de gammaglobuline
Glucemia: 128 mg. por 100.
Colemias: 2,90 mg. por 100 de total, con 2 mg. por 100 de fracciôn directe.
E. C. G.: Transtornos difusos de la repolarizaciôn ventricular izquierda.
d) Radiograflas.— Tôrax: Aumento de la silueta cardiaca; imâgenes de condensaciones nodulares en base 
izquierda.
e) Pielografias.— A peser de contrastarse muy poco, por la elevaciôn de los niveles de urea, se 
observa un megauréter derecho y alteraciones en los calices del lado derecho compatibles con pie- 
lonefritis crônica.
3. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Se hace tratamiento sintomâtico, con eufilina, hipotensores, antitérmicos y antibiôticos (am picilina) 
para tratar la infecciôn urinaria.
El 30-1-66 tiene un cuadro agudo de hematemesis y melena, falleciendo por shock irreversible, a pe­
ser de recibir dos transfusiones de 500 ml. de sangre.
4. ANATOM1A PATOLOGICA:
Autopsia nûm. 66 N 15 (F. J. D ).
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RESUMEN: Se trata de una Panarteritis nodosa microscôpica en fase necrôtico-exudativa, aunque 
hay zonas con afectaciôn puramente necrotizante o con hinchazôn focal de la Intima. Aparece fundamen- 
talmente en ambos rinones, esôfago, estômago (donde produce una ùlcera aguda), hi'gado, vesi'cula, pan­
creas, bazo, uréter, vejiga y utero. En el rihôn da lugar a una nefritis intersticial, quistes tubulares y con- 
comitantemente existe un adenoma tubular pequeno. El proceso no afecta al tiroides ni al pulmôn, 
donde se aprecia una bronquitis crônica con bronquiectasias en las bases. Existe también esteatosis he- 
pàtica, intensa arterioesclerosis de aorta y coronarias y atrofia endometrial con quistes glandulares.
— 349
c  A S O  P- 2 0
A. B.— Sexo: Varôn. Edad: 70 anos. Ingreso: 8-III-61.
Comienzo de los sintomas: Guatro o cinco meses antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a) Fiebre.— Si, 37,5 a 38°.
b) Aparato digestivo:
1. Dolor abdominal: Si, discretas molestias en epigastrio, que calma en parte con alcalinos.
2. Hepatomegalia: NO.
c) Lesiones cutâneas.— NO.
d ) SIstema nervioso.— NORMAL.
e) Aparato cardiovascular.— Hipertension arterial (19 0 /1 3 0 ).
f) Aparato respiratorlo.— Disnea intensa.
g) Aparato urinarlo.— Oliguria. Discretes edemas.
h) Aparato locomotor.— NORMAL.
i) SIstemas endocrino y gonadas.— NORMAL, 
j)  Bazo y gangllos linfâticos.— NORMAL.
k) Repercuslôn general.— Muy acusada (prim er sintom a).
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma.— Hematies: 2.900.000; 60 por 100 de Hb; leucocitos, 10.500. (Fôrmula: 57 S, 4 C, 7 M, 
32 L.) V. de S., 52/81.
b) Funclôn renal.— Urea: 210 mg. por 100.
Orina: 1.010 de densidad, reacciôn âcida 1,2 g r/l. de proteinas; 6 hematies y 8 leucocitos por campo 
y cilindros hialino-granulosos en el sedimento.
c ) Otros anâllsis.— Espectro proteico: 5,8 gr. por 100 de proteinas totales, de los que 2,40 son de al­
bumine, 0,40 de alfa-1, 0,85 de alfa-2, 1 de beta y 1,15 de gamma globuline.
lones: Ne 136, K 5,4, Cl. 102, R. A. 17,5 m Eq/l.
Glucemia: 110 mg. por 100.
E. C. G.: Compatible con sobrecarga de V. I.
d ) Radiografias.— Tôrax: Ateroma aôrtico. Hipertrofia de ventricule izquierdo. Pulmôn normal.
3. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Mientras se realizan los estudios para aciarar su enfermedad comienza con deposiciones negras, por 
lo que se instaura un tratamiento de leche y alcalinos con lo que caïman en parte las molestias gâstri- 
cas que ténia desde su ingreso. Sin embargo, el 22-111-69 tiene una melena intensa, con bajada brusca 
de la presiôn arterial a 70 de maxima que se remonta hasta 90 con una transfusiôn de sangre para vol- 
ver a bajar dos horas después y fallecer en esa situaciôn.
4. ANATOMIA PATOLOGICA:
Autopsia nùm. 61 N 28 (F. J. D.)
Se trata de una Panarteritis nodosa, con escaso componente inflamatorio y tendencia a la fibrosis 
que afecta al estômago, duodeno (a cuyo nivel existe una ùlcera sangrante que atraviesa todas las ca- 
pas y descansa directamente sobre el pancreas entre cuyos lobulillos pueden verse arteriolas con intensa
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necrosis fibrinoide y trombosadas). También afecta a suprarrenal, bazo (sobre todo a las arterias centro- 
foliculares), higado (arterias portales) y rinôn, donde hay una esclerosis acentuada por proliferaciôn con- 
juntivo-intersticial con moderada infiltraciôn crônica, pero destacando mas la gran proliferaciôn de las ar­
terias de pequeho calibre y arteriolas cuyas paredes tienen marcados depôsitos fibrinoides y rotura de 
la elastica, pero con poco componente inflamatorio alrededor ni en su pared. En los vasos del corazôn 
hay necrosis fibrinoide, sin inflamaciôn. Existen intenses depôsitos ateromatosos en aorta y en arterias 
fémorales y en el pulmôn, bronconeumonia y elastosis vascular, pero sin necrosis fibrinoide.
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c  A S O  P - 21
M. R. D.— Sexo: Varôn. Edad: 73 anos. Ingreso: 30-V-74.
Comienzo de los sintomas: Un mes entes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a) Fiebre.— Si, 38,5 -39" (primer sintoma).
b) Aparato digestivo:
1. Dolor abdominal: Si, en hipocondrio derecho.
2. Hepatomegalia: Si, de 2 cm. 
c ) Lesiones cutâneas.— NO.
d) SIstema nervioso.— NORMAL.
e) Aparato cardiovascular.— Discrete hipertensiôn arterial de maxima, compatible con su edad (1 7 0 /1 0 0 ).
f)  Aparato respiratorlo.— Antecedentes de enfisema. Ligera disnea.
g) Aparato urinarlo.— Polaquiuria por prostatismo.
h) Aparato locomotor.— NORMAL.
i) SIstema endocrino y gônadas.— NORMAL, 
j )  Bazo y gangllos linfâticos.— NORMAL.
k) Repercuslôn general.— Moderada.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma: 4.680.000 hematies; 95 por 100 Hb; leucocitos, 11.000. (Fôrmula: 68 S, 3 C, 2 E, 5 M, 
22 L.) V. de S., 45 /70 .
b) Funclôn renal.— Urea: 40 mg. por 100.
Orina: 1.019 de densidad, reacciôn âcida, sedimento normal.
c) Otros anâllsis.— Espectro proteico: 6,95 gr. por 100 de proteinas totales, 3,20 de albùmina, 0,60 de 
alfa-1, 0,80 de alfa-2, 1 de beta y 1,35 de gamma-globulina.
Fosfatasa alcalina: 3,2 U. B. colemias, 0,90 mg. por 100 de total, con 0,55 de directa.
E. C. G.: Iniciaciôn de sobrecarga izquierda.
d) Radiograflas.— Tôrax: Enfisematoso; aumento de V. I.
Colecistografia oral: Colelitiasis.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nùm. 74 B 2.789 (pieza operatoria: vesicula biliar) (F. J. D ).
RESUMEN: Vesicula parcialmente abierta de 8 x  3 cm. con pared uniformemente fibrosada y ede- 
matosa y superficie interna aterciopelada con un punto amarillento. En su interior câlculos de colesterina.
Microscôpicamente la afectaciôn mâs importante reside a nivel vascular; las arterias de médiane y 
pequeno calibre muestran graves lesiones inflamatorias, que afectan a todo el espesor de su pared seg- 
mentariamente con destrucciôn de las elâsticas, necrosis de aspecto fibrinoide de la media e intensa in­
filtraciôn linfohistiocitaria, de polinucleares neutrôfilos en todo el espesor de la pared y periarterial. En 
ocasiones se observan fenômenos trombôticos secundarios en algunas arterias afectas (figs. 27, 28 y 29 ). 
Se trata, por tanto, de una Panarteritis nodosa.
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Después de la intervenciôn, el 12-VI-74, reaparece la fiebre que ténia previamente, por lo que se trata,
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a la vista de los resultados histolôgicos, con 40-60 mg. diarios de 6-metil-prednisolona. Con ello cede 
pronto la fiebre y es dado de alta el 25-VI-74 con 24 m g/dia de dicho producto como tratamiento reco- 
mendando bajar en 4 mg. la dosis cada semana.
Reingresa el 20-VIII-74 porque dos semanas antes habla reaparecido la fiebre y en los ûltimos dias 
tenia también intensa disnea. En la exploracion destacaba la existencia de roncus y sibilancias difusos 
a la auscultaciôn pulmonar. Un E. C. G. demuestra bajo voltaje y ondas invertidas o aplanadas de forma di- 
fusa. El dia 23-VIII-74 tiene un dolor retroesternal intenso objetivândose en un E. C. G. de urgencia, ade- 
màs de isquemia general, extrasistoles ventriculares y fiemibloqueo anterior de la rama izquierda. Entra 
en shock cardiogénico y fallece no siendo posible conseguir la autopsia.
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c A S O  P- 2 2
A. C. D.— Sexo: Hembra. Edad: 30 anos. Ingreso: 14-VI-62.
Comienzo de los sintomas: Siete meses antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a) Fiebre.— Si, 38", intermitente.
b) Aparato digestivo.— NORMAL.
c ) Lesiones cutâneas.— Si; lesiones nodulares rojizas en ambas piernas discretamente dolorosas, que 
cedieron con esteroides, para reaparecer luego y situarse en cara antero lateral de piernas y mus- 
los (primer sintoma) (figs. 1 y 2 ).
d ) SIstema nervioso.— NORMAL.
e ) Aparato urinarlo.— NORMAL.
h) Aparato locomotor.— Artralgias en muhecas y tobillos con discrets inflamaciôn de éstos.
i) SIstema endocrino y gonadas.— NORMAL, 
j )  Bazo y gangllos linfâticos.— NORMAL.
k) Repercuslôn general.— Moderada.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a ) Hemograma: Hematies, 4.720:000, Hb 94 por 100; leucocitos, 7.500. (Fôrmula: 57 S, 11 C, 4 E, 9 M, 
19 L.) V. de S., 50 /86 .
b) Funclôn renal.— Urea: 35 mg. por 100.
Orina: 1.023 de densidad, reacciôn âcida, sedimento normal.
c ) Otros anâllsis.— Espectro proteico: 5,4 gr. por 100 de proteinas totales, de las cuales 2,8 son de 
albùmina, 0,96 de alfa, 0,98 de beta y 0,71 de gamma-globulina.
Mantoux al 1/1.000, negativo.
Glucosamina, 110 mg. por 100.
d ) Radiograflas.— Tôrax, normal.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nùms. 18.923 y 20.346 (biopsia de piel) (F. J. D ).
RESUMEN: Piel con dermis fibrosa que en su parte profunda, entre lobulillos grasos subyacentes, 
muestra numerosas arterias de pequeno calibre rodeadas de un infiltrado de leucocitos que invaden su 
pared, donde se aprecian zonas de necrosis fibrinoide con desapariciôn de las elâsticas. La intima estâ 
engrosada, comprobândose la existencia de algunos trombes que ocluyen parcial o totalmente la luz. 
Las venas también estân afectas (fig. 8 ).
Biopsia renal (nùm. 20.346), de febrero de 1963, normal.
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Se inicia tratamiento con 20 mg. diarios de prednisona, con lo que mejora pronto, pero recidivan las 
lesiones siempre que se intenta bajar la dosis.
A finales de 1962 le aparece hipoestesia en borde externe del pie derecho que se extiende a miem- 
bros superiores y a miembro inferior izquierdo en los primeros meses de 1963. A pesar de seguir un in­
tenso tratamiento con esteroides, continùan apareciendo los nôdulos subcutâneos y los episodios de in­
flamaciôn articular con fiebre alta. Empeoran los sintomas neurolôgicos con atrofias musculares, hiporre-
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flexia generalizada, parestesia e hipoestesia en las cuatro extremidades. En julio de 1973, ademàs, empieza 
con disfagia intensa y dolor abdominal difuso, mas localizado en epigastrio e hipocondrio derecho, junto 
con otro brote de inflamaciôn articular en tobillos, nôdulos subcutâneos y fiebre alta.
El hemograma muestra 88 por 100 de Hb, 7.500 leucocitos con fôrmula normal. La urea sube a 52 mg. 
por 100, siendo el Van Slyke de 40,3 por 100 (S. B. C .) y en orina aparecen indicios de proteinuria, 
microhematuria y leucocituria. El test de Rosse es negativo y el E. C. G., normal. Ante la gravedad de su 
situaciôn la trasladan a su domicilie, donde fallece.
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c A S O  P- 2 3
J. M. G. M.— Sexo: Varôn. Edad: 14 anos. Ingreso: 1-IX-65.
Comienzo de los sintomas: Cinco meses antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a ) Fiebre.— Si, 38°-38,5°, en las ultimas semanas.
b) Aparato digestivo.— NORMAL.
c) Lesiones cutâneas.— Si (primer sintom a). Maculas rojo-violâceas en pies, piernas, musio y codo iz- 
quierdos y costado, palpândose en ocasiones por debajo un pequeno nôdulo. Estas lesiones llevan 
una evoluciôn fluctuante, apareciendo en unas zonas al tiempo que desaparecen en otras.
d) SIstema nervioso.— NORMAL.
e) Aparato cardiovascular.— NORMAL. Tensiones arteriales de 135/85.
f)  Aparato respiratorlo— NORMAL.
g ) Aparato urinarlo.— NORMAL.
h) Aparato locomotor.— NORMAL.
i) SIstema endocrino y gonadas.— NORMAL, 
j )  Bazo y gangllos linfâticos.— NORMAL.
k) Repercuslôn general.— Discreta.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma.— Hematies, 2.680.000; Hb 53 por 100; leucocitos, 6.500. (Fôrmula: 58 S, 3 C, 1 E, 4 M, 
34 L.) V. de S., 90 /110.
b) Funclôn renal.— Urea: 30 mg. Cor 97 m l/m in.
Orina: 1.024 de densidad, reacciôn âcida, ligeros indicios de proteinas, sedimento normal.
c) Otros anâllsis.— Espectro proteico: Proteinas totales, 6,64 gr. por 100; albùmina, 2,74; alfa-1, 0,51; alfa-2, 
1,00; beta, 1,25; gamma-globulinas, 1,14.
Serologia de lùes, negative, lonograma, normal.
d) Radiograflas.— Tôrax, normal.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nùm. 27.427 (biopsia de nôdulo de costado) (F. J. D .).
RESUMEN: Las alteraciones mâs importantes se observan en las arterias de la hipodermis cuyas pa­
redes presentan necrosis fibrinoide, principalmente debajo de la intima, existiendo tanto a su alrededor 
como en ellas mismas un intenso y abigarrado infiltrado inflamatorio en el que abundan los eosinôfilos. 
Las lâminas elâsticas estân fragmentadas y el endotelio descamado, pero no hay formaciôn de trombos.
Se trata de una Panarteritis nodosa en fase exudativa (fig. 9 ) .
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Se inicia tratamiento con 60 m g/dia de prednisona y con ello empeora su situaciôn general, se man- 
tiene la fiebre y continùan apareciendo las lesiones cutâneas.
Por ese motivo se retiran los esteroides en noviembre de 1965 y se le trata con fenil-butazona (50 mg. 
diarios). Con ello mejoran râpidamente todos los sintomas.
En 1968 estâ asintomâtico y en el hemograma tiene 86 por 100 de Hb, 7.500 leucocitos con formula
normal y V. de S. de 6 /16.
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Ha seguido revisiones periôdicas hasta la actualidad (1974), permaneciendo en buena situaciôn ge­
neral, tan sôlo con la apariciôn ocasional de un nôdulo subcutâneo, que cede con fenil-butazona en 
unos dias.
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c A S O  P- 2 4
A. V. L.— Sexo: Varôn. Edad: 42 anos. Ingreso: 19-VII-74.
Comienzo de los sintomas: En 1969 comienza con un cuadro de parestesias en las cuatro extremidades y 
junto con ello se aparecieron nôdulos subcutâneos de unas dos semanas para reaparecer posteriormente. El 
estado general se mantenia bastante bien, pero al no mejorar con diverses tratamientos ingresô en el Hos­
pital en la mencionada fecha. Dos semanas después de su internamiento aparecen nuevos sintomas que se 
relatan a continuaciôn por aparatos.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a ) Fiebre.— 39" (que se inicia en septiembre de 1974).
b) Aparato digestivo:
1. Dolor abdominal: Si, en epigastrio (diagnosticado previamente de gastritis).
2. Hepatomegalia: NO.
c) Lesiones cutâneas.— Nôdulos subcutâneos multiples en brazos y piernas de dos tipos: unos rojo-vio- 
lâceos y con infiltraciôn del tejido celular vecino que ya le venian apareciendo desde hace 5-6 anos 
y otros de color rojo vivo, sin infiltraciôn de los tejidos circundantes que surgieron por primera vez 
en septiembre de 1974. Unos y otros se alternaban tanto en extremidades superiores como infe- 
riores.
d ) SIstema nervioso:
1. Central: NORMAL.
2. Periférico: Parestesias con zonas aisladas de hipoestesia en los cuatro miembros. Marcada 
pérdida de fuerza en extremidades inferiores con hiporreflexia rotuliana y aquilea, también 
iniciados en septiembre de 1974.
e ) Aparato cardiovascular.— NORMAL. Tensiones arteriales de 130/70.
f) Aparato respiratorlo.— Disnea en los ûltimos meses.
g) Aparato urinarlo.— NORMAL.
h) Aparato locomotor.— Artralgias en los ûltimos 6-8 meses.
i) SIstema endocrino y gonadas.— NORMAL, 
j )  Bazo y gangllos linfâticos.— NORMALES, 
k) Repercuslôn general.— Marcada.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma: 5.600.000 hematies; 110 por 100 de Hb; 7.200 leucocitos. (Fôrmula: 52 S, 2 C, 4 E, 1 B, 
6 M, 35 L.) V. de S., 7 /26 .
b) Funclôn renal.— Urea: 18 mg. por 100 (autoanalizador ureasa).
Orina: 1.018 de densidad, reacciôn âcida, indicios de proteinas totales, cilindros granulosos en el 
sedimento.
c ) Otros anâllsis.— Espectro proteico: 6,8 gr. por 100 de proteinas totales, de los cuales 4,03 son de 
albùmina, 0,19 de alfa-1, 0,76 de alfa-2, 1,01 de beta y 0,81 de gammaglobuline.
Agiutinaciones TABM y hemocultivos repetidos, negativos. Test de Rosse, negativo.
d ) Radiograflas.— Tôrax, normal.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
1.  ^ Nùm. 9.749 (Laboratorio del Prof. Gay Prieto. Hospital Clinico).
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Biopsia de nôdulo del brazo.
RESUMEN: Las lesiones dérmicas nodulares estân formadas por abondantes histiocitos vacuolizados 
rodeados de acûmulos linfocitarios y oéluias gigantes, tipo Langhans. Con la tinciôn de Ziehl se aprecian 
bacilos âcido-alcohoi-resistentes que forman auténticos globis.
2?- Nùm. 9.809 (Laboratorio del Prof. Gay Prieto. Hospital C linico).
Biopsia de otro nôdulo sutxzutâneo.
RESUMEN: En el dermis las arterias de mediano calibre de tipo muscular tienen la luz estenosada 
y ocupada por un trombo. En la pared se aprecian restes de polinucleares y necrosis fibrinoide; por 
fuera de los vasos hay polinucleares. linfocitos, células plasmâticas y hematies extravasados.
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Ante la primera biopsia se hace el diagnôstico de lepra lepromatosa y se inicia tratamiento con ta- 
lidomida que no mejora en absolute el cuadro febril.
Después de realizada la segunda biopsia, con el diagnôstico de Panarteritis nodosa se comienza con 
60 mg. diarios de 6-metil-prednisolona y con alcalinos (para evitar molestias gâstricas secundarias a los 
esteroides), cediendo en 48 horas la fiebre y desapareciendo por complete los nôdulqs.
Se trata de una P. A. N. injertada en un enferme con lepra lepromatosa.
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c  A S O  P - 2 5
M. H. J.— Sexo: Hembra. Edad: 17 anos. Ingreso: Noviembre, 1950.
Comienzo de los sintomas: Cuatro anos antes.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a ) Retire.— En b rotes.
b) Aparato digestivo.— NORMAL.
c) Lesiones cutâneas.— Si (primer sintom a). Nôdulos subcutâneos de 1 cm. de diàmetro aproximada- 
mente, dures y dolorosos, con marcada inflamaciôn en antebrazo derecho, de un mes de duraciôn
que luego se fue repitiendo en b rotes similares. Posteriormente aparecen en mano derecha, en codo
izquierdo y en rodillas.
d ) SIstema nervioso.— NORMAL.
e ) Aparato cardiovascular.— NORMAL. Tensiones arteriales de 125/75.
f)  Aparato respiratorlo.— NORMAL, 
g ) Aparato urinarlo.— NORMAL.
h) Aparato locomotor.— NORMAL.
i) SIstema endocrino y gônadas.— NORMAL 
j)  Bazo y gangllos linfâticos.— NORMAL.
k) Repercuslôn general.— NULA.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma.— Hematies, 4.000.000; Hb 80 por 100; leucocitos. 7.000. (Fôrmula: 61 S, 4 C, 2 E, 4 M, 
28 L.) V. de S., 18/31. Plaquetas normales.
b) Funclôn renal.— Urea, 22 mg. por 100. Van Slyke, 99,6 por 100 (S. B. C ).
Orina: 1.023 de densidad, reacciôn âcida, sedimento normal.
c ) Otros anâllsis.— Mantoux ( + ----------------).
Hemocultivo ( —  ).
Serologia de lues ( —  ).
Fenômeno LE ( —  ).
d ) Radiograflas.— Tôrax: NORMAL.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nùm. 4.719 (biopsia de nôdulo subcutâneo) (F. J. D .).
RESUMEN: Tumoraciôn granujlente y vascularizada cuyo estudio histolôgico demuestra la existencia 
de una inflamaciôn difusa y en la pared de muchos vasos se aprecia una infiltraciôn celular de predo- 
minio neutrôfilo, con necrosis fibrinoide y oclusiôn de la luz por un trombo; por ùltimo, en algunas zo­
nas se aprecian vasos con fibrosis cicatricial y trombosis de la luz, en vias de recanalizaciôn. Se trata, 
pues, de una Panarteritis nodosa.
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Antes del diagnôstico histolôgico fue tratado con vasodilatadores y antihistaminicos, sin obtener me 
jorîa.
Posteriormente se iniciô un tratamiento con corticosteroides, con lo que en una semana desapare­
cen por completo los nôdulos, por lo que se fue retirando poco a poco la medicaciôn hasta dejarla por 
completo.
Estâ asintomâtica en 1974.
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c A S O  P 26
C. R. F.— Sexo: Hembra. Edad: 25 anos. Ingreso: 10-XI-73.
Comienzo de los sintomas: Un aho y medio antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a) Fiebre.— NO.
b) Aparato digestivo.— NORMAL.
c ) Lesiones cutâneas Si (ünico sintom a). Maculas violàceas en extremidades inferiores, con aspecto
arborescente (livedo racemosa) que se acentûan con el frio y a veces se ulceran.
d ) SIstema nervioso.— NORMAL.
e ) Aparato cardiovascular.— NORMAL. Tensiones arteriales, 130/80.
f) Aparato respiratorlo.— NORMAL,
g ) Aparato urinarlo.— NORMAL.
fi) Aparato locomotor.— NORMAL,
i) SIstema endocrino y gônadas.— NORMAL, 
j )  Bazo y gangllos linfâticos.— NORMAL, 
k) Repercuslôn general.— NULA.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a ) Hemograma.— Hematies, 4.620.000; Hb 15,1 gr. por 100; leucocitos, 5.000. (Fôrmula; 64 S, 1 0 , 30 L, 
5 M .) V. de S., 8 /2 0 .
b ) Funclôn renal.— Urea: 31 mg.; Ocr 101 m l/m in.
Orina: 1.024 dp densidad, reacciôn âcida, sedimento normal.
c ) Otros anâllsis.— Espectro proteico: Proteinas totales, 7,02 gr. por 100; albùmina, 3,92; alfa-1, 0,67;
alfa-2, 0,70; beta, 1; gammaglobulina, 1,23.
d ) Radiografias.— Tôrax: NORMAL.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nùm. 73 B 4.090 (biopsia de piel) (F. J. D ).
RESUMEN: Piel de dorso de pie derecho, con cicatriz vascular. Las alteraciones se ven sobre todo 
a nivel de los vasos arteriales de mediano calibre del limite dermo-epidérmico, siendo estas alteracio­
nes segmentarias. Se trata de un infiltrado inflamatorio de la pared vascular, constituido por linfocitos 
y algùn plasmocito a la vez que se observan nùcleos de polinucleares fragmentados y proliferaciôn ce­
lular en la periferia, acompanândose de necrosis fibrinoide de la intima. Con técnicas especiales se ob­
serva que la elâstica interna se halla en zonas desaparecidas y en zonas desfiecadas, no visualizândose 
la externa.A nivel del dermis se observan infiltrados inflamatorios linfocitarios. Con técnicas de inmu- 
nofluorescencia se observa positividad del fibrinôgeno y C ’3 en membrana basai, siendo la IgA, IgM e 
IgG positivas.
Se trata de una Panarteritis nodosa (figs. 10 y 11).
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Se inicia el tratamiento con 15 mg. de prednisona, bajando luego 5 mg. cada semana. Con ello des­
aparecen todos los sintomas en 10-12 dias. A los tres meses se retira toda la medicaciôn. Estâ asinto­
mâtica en la actualidad.
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C A S O  P- 2 7
G. B. M.— Sexo: Varôn. EdMi: 30 anos. Ingreso: 6-VI-62.
Comienzo de los sintomas: S e  is a o c h o  a n o s  a n te s .
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a )  Fiebre.— N O . 
b ) Aparato digestivo.— N O R M A L .
c )  Lesiones cutâneas.— S i (p r im e r  s in to m a ) . M a c u la s  v io là c e a s  en  p ie rn a s  ( l iv e d o  r e t ic u la r ) ,  c o n  a lte ­
ra c io n e s  d e  unos 2 cm . d e  d ià m e tro , d e  b o rd e  d e c liv e  s u a v e  y fo n d e  o s c u ro , q u e  a p a re c e n  y  d e s a ­
p a re c e n  e s p o n tâ n e a m e n te . 
d ) SIstema nervioso.— N O R M A L .
e )  Aparato cardiovascular.— N O R M A L . T e n s io n e s  a rte r ia le s  d e  1 2 0 /8 0 .
O s c ilo m e tr ia  y  p u lso s  p e r ifé ric o s  n o rm a le s .
f )  Aparato respiratorlo.— N O R M A L .
g )  Aparato urinarlo.— N O R M A L .
h )  Aparato locomotor.— A rtra lg ia s  con  h in c h a z ô n  d e  to b illo , o c a s io n a le s .
i)  SIstema endocrino y gônadas.— N O R M A L , 
j )  Bazo y gangllos linfâticos.— N O R M A L .
k )  Repercuslôn general.— N U L A .
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a )  Hemograma.— H e m a tie s , 6 .1 2 0 .0 0 0 ; H b  1 1 6  gr. p o r 100; le u c o c ito s , 9 .0 0 0 . (F ô rm u la : 6 3  S , 14 C , 4 E, 
2 M , 17  L .)  V . d e  S ., 4 /6 .
b )  Funclôn renal.— U re a : 3 2  m g. p o r 100 .
O rin a : 1 .021 d e  d e n s id a d , re a c c iô n  â c id a , s e d im e n to  n o rm a l.
c )  O tros anâlls is.— E s p e c tro  p ro te ic o : 5 ,3  g r. p o r 1 0 0  d e  p ro te in a s  to ta le s ; 3 ,3 0  d e  a lb ù m in a ; 0 ,7 7  d e  
a lfa -1 ; 0 ,4  d e  a lfa -2 ; 0 ,7  d e  b e ta ; 0 ,7  d e  g a m m a -g lo b u lin a .
d )  Radiografias.— T ô ra x : N O R M A L .
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
N ùm . 1 8 .8 2 4  (b io p s ia  d e  p ie l)  (F . J . D .)
RESUMEN: P o r d e b a jo  d e l e p ite lio  e x is te  un a  in fla m a c iô n  c rô n ic a  m o d e ra d a . Los c a s o s  a p a re c e n  
a fe c to s  con  un c o m p o n e n te  in fla m a to rio  d is c re t o d e  le u c o c ito s  p o lifo rm o n u c le a re s  y lin fo c ito s . E x is te n  
e n  la  p a re d  d e  a lg u n a s  a rte r ia s  d e  m e d ia n o  c a lib re , d e p ô s ito s  P A S  p o s itiv o s  en g ra d o  m o d e ra d o . 
N o hay  a lte ra c io n e s  d e  las fib ras  e lâ s tic a s .
S e  tra ta , p o r ta n to , d e  una a n g e it is  n e c ro tiz a n te  e n c u a d ra b le  d e n tro  d e  la  P a n a rte r it is  n o d o s a .
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
C o m ie n z a  tra ta m ie n to  m é d ic o  con  2 0  m g. d ia r io s  d e  p re d n is o n a , c o n  lo  q u e  m e jo ra n  los s in to m a s  
c u tâ n e o s  y, p o r e so , se  re d u c e  p a u la tin a m e n te  la  d o s is  h a s ta  d e ja r  p o r c o m p le to  la  m e d ic a c iô n  en  n o ­
v ie m b re  d e  1 9 6 2 . P o c a s  s e m a n a s  d e s p u é s  c o m ie n z a  co n  d o lo r  en  d e d o s  d e  los p ie s , q u e  se  in c re m e n ta  
c o n  e l fr io , y a p a re c e n  le s io n e s  d e  c o lo r  v io lâ c e o  en  q u in to  d e d o  d e  p ie  d e re c h o , p o r lo  q u e  c o n s u lta  
d e  n u e v o  en  e n e ro  d e  1 9 6 3 . La o s c ilo m e tr ia  en  m ie m b ro s  in fe r io re s  s ig u e  s ie n d o  n o rm a l, as i c o m o  e l 
res to  d e  la e x p lo ra c iô n . T ie n e  1 00  p o r 1 0 0  d e  H b , 7 .0 0 0  le u c o c ito s  c o n  fô rm u la  n o rm a l y V . d e  S . d e
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2 /7 .  L a s  c r io g lo b u lin a s  son  n e g a tiv a s  y la  o r in a  e le m e n ta l, s in a lte ra c io n e s .
S e  tra ta  c o n  3 0  m g /d ia  d e  p re d n is o n a  y  v a s o d ila ta d o re s  s in  m e jo ra r  la  le s io n  d e l d e d o , p o r lo  q u e  
s e  p ro c é d é  a  su  a m p u ta c iô n . D e s d e  e n to n c e s  s e  h a  e n c o n tra d o  a s in to m â tic o .
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C A S O  P- 2 8
I. D. G.— Sexo: Hembra. Edad: 18 anos. Ingreso: 16-11-73.
Comienzo de los sintomas: C in c o  o s e  is m es e s  a n te s  d e  su in g res o .
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a )  Fiebre.— M o d e ra d a , d e  3 7 ,5  a  3 8"  ù lt im a m e n te .
b )  Aparato digestivo.— N O R M A L .
c )  Lesiones cutâneas.— S i, n ô d u lo s  s u b c u tâ n e o s  d o lo s o s , e n  m an o s , c o n  d is c re to  e n ro je c im ie n to  d e  
la  p ie l, q u e  c e d ia n  e n  8 -1 0  d ias  y re a p a re c ia n  (p r im e r  s in to m a ) .
d ) SIstema nervioso:
1. P e rifé ric o : P é rd id a  d e  fu e rz a  en  m ie m b ro s  in fe r io re s  e  h ip o e s te s ia  g lo b a l e n  p ie rn a  d e re ­
c h a . P o c o s  d ia s  d e s p u é s  p é rd id a  d e  fu e rz a , a su  v e z  en  e x tre m id a d e s  s u p e r io re s .
2 . C e n tra l: C e fa le a , o b n u b ila c iô n , s ig n e s  m e n in g e o s  d is c re ta m e n te  p o s itiv o s  y B a b in s k i b ila ­
te ra l.
E l c u a d ro  n e u ro lô g ic o  se  e s ta b le c e  p ro g  res iv a m e n te  e n  las  d o s  s e m a n a s  a n te r io re s  a l in ­
g re so .
e )  Aparato cardiovascular.— N O R M A L . T e n s io n e s  a rte r ia le s  d e  1 1 0 /7 0 .
f )  Aparato respiratorlo.— N O R M A L .
g )  Aparato urinarlo.— N O R M A L .
h )  Aparato locomotor.— A rtra lg ia s  en  to b illo s .
i)  SIstema endocrino y gônadas.— N O R M A L ,
j )  Bazo y gangllos linfâticos.— N O R M A L .
k) Repercuslôn general.— M o d e ra d a .
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a )  Hemograma^— H e m a tie s , 4 .2 9 0 .0 0 0 ; H b  8 6  p o r 100; le u c o c ito s , 9 .1 0 0 . (F ô rm u la . 5 8  S , 2  C , 2  E, 3 5  L .)  
V. d e  S ., 2 0 /4 5 .
b )  Funclôn renal— U re a : 3 0  m g. p o r 100 .
O rin a : D e n s id a d  1 .0 3 0 , re a c c iô n  â c id a , lig e ro s  in d ic io s  d e  p ro te in a s , 15  le u c o c ito s  p o r  c a m p o  en  e l 
s e d im e n to .
c )  Otros anâllsis.— L iq u id o  c e fa lo rra q u id e o : P ro te in a s . 1 2 0  m g. p o r 100; c é lu la s , 9 0 -1 0 0 /m m ® , d e  p re d o -  
m in io  lin fo c ita r io ; P a n d y  ( +  ) .  S e ro lo g ia  d e  lu es  en L. C . R ., n e g a tiv e .
E. E. G .: S ig n o s  d is c re te s  d e  a fe c ta c iô n  c é lé b ra i d ifu s a .
E s p e c tro  p ro te ic o : 6 ,3 0  g r. p o r 1 0 0  d e  p ro te in a s  to ta le s ; 3 ,2 7  d e  a lb ù m in a ; 0 ,3 2  çle a lfa -1 ; 0 ,6 8  d e  
a lfa -2 ; 0 ,81 d e  b e ta  y 1 ,2 2  d e  g a m m a -g lo b u lin a .
d )  Radiografias.— T ô ra x  y  c râ n e o : N O R M A L E S .
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
S e  c o m ie n z a  a tra ta r  c o n  4 0  m g /d ia  d e  6 -m e til-p re d n is o lo n a  y m e jo ra  d e  to d a  su s in to m a to lo g ia  
e n  o c h o  d ia s , s ie n d o  d a d a  d e  a lta  q u in c e  d ia s  d e s p u é s . A l re tire r  los e s te ro id e s  r e a p a re c e  e l c u a d ro  
d e  c e fa le a s  y d is c re ta  o b n u b ila c iô n , p o r lo  q u e  in g res a  n u e v a m e n te  en  a b r il d e  1 9 7 3 , d e s a p a re c ie n d o  
to d o  e l c u a d ro  a l re a n u d a r  e l t ra ta m ie n to  e s te ro id e o .
A l c a b o  d e  d o s  m e s e s  s a  .s u s p e n d e  to ta lm e n te  el t ra ta m ie n to  p o r h a b e rs e  d e s a rro lla d o  un c u a d ro  
c u s h in g o id e .
Q u e d a  a s in to m â tic a , a e x c e p c iô n  d e  un B a b in s k i b ila te ra l, h a s ta  o c tu b re  d e  1 9 7 3  en  q u e  re a p a re -
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c e n  los n ô d u lo s  s u b c u tâ n e o s  en  m an o s  (re g iô n  te n a r )  p a rte  a n te ro  in fe r io r  d e  a n te b ra z o , y  a rt ic u la c io n e s  
in te rfa lâ n g ic a S  q u e  m e jo ra n  c o n  a n tih is ta m in ic o s  y p e q u e n a s  d o s is  d e  e s te ro id e s . P o s te r io rm e n te , a d e -  
m âs, c o m ie n z a  c o n  e d e m a  y  d o lo r  en  p ie rn a  y to b illo  iz q u ie rd o s  d u ra n te  d ie z  d ia s  y lu eg o  p la ç a  e rite -  
m a to s a  e n  c a ra  in te rn a  e  in fe r io r  d e  p ie rn a  iz q u ie rd a .
M e jo ra  tra n s ito r ia m e n te  d e s p u é s  d e  s e r  a m ig d a le c to m iz a d a  en  fe b re ro  d e  1 974 ; p e ro  en  los û ltim o s  
s e is  m e s e s  c o n tin u a  c o n  a r tra lg ia s  y  b ro te s  d e  n ô d u lo s  s u b c u tâ n e o s , s in  f ie b re  a lta , h a s ta  la  a c tu a lid a d .
El h e m o g ra m a  a h o ra  es  n o rm a l y t ie n e  u n a  V. d e  S . d e  2 6 /4 0 .  El te s t d e  R o s se  es  p o s itiv e  al 1 /6 4 .
S e  d e c id e  h a c e r  u n a  b io p s ia  d e  un n ô d u lo  s u b c u tâ n e o  y  s e  tra ta  c o n  p e q u e n a s  d o s is  d e  6 -m e til-  
p re d n is o lo n a .
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
N ùm . 7 4  B 5 .6 4 8  (n ô d u lo  s u b c u tâ n e o )  (F . J . D .) .
RESUMEN: Las a lte ra c io n e s  re s id e n  en  u n a  a r te r ia s  d e  la  h ip o d e rm is  q u e  m u e s tra  un in filtra d o  d e  
c a râ c te r  lin fo h is tio c ita r io  q u e  a fe c ta  a  to d a s  las  c a p a s , a p a re c ie n d o  su lu z  to ta lm e n te  o c u p a d a  p o r un te ji­
d o  d e  g ra n u la c iô n  q u e  t ie n e  un in te n s o  in filtra d o  d e  p re d o m in io  p o lin u c le a r  c o n  a lg u n a s  c é lu la s  g ig a n te s  
m u ltin u c le a re s  (f ig s . 12  y  1 3 ) ,  e x is tie n d o  e n  a lg u n a s  z o n a s  d e  la  p a re d  â re a s  d e  n e c ro s is  fib r in o id e  evi-  
d e n c ia d a s  c o n  la  té c n ic a  d e  P. A . S . La  c a p a  e lâ s tic a  e s tâ  c o n s e rv a d a  (fig . 1 4 ) .
Es, p u e s , u n a  P a n a rte r it is  n o d o s a  en  fa s e  g ra n u lo m a to s a .
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C A S O  P- 2 9
E. R. G.— Sexo: Varôn. Edad: 29 anos. Ingreso: 22-IX-72.
Comienzo de los sintomas: Ano y medio antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a ) Fiebre.— Diaria de 40" en brotes (primer sintoma).
b) Aparato digestivo.— NORMAL.
c ) Lesiones cutâneas.— NO.
d) Sistema nervioso.— NORMAL.
e ) Aparato cardiovascular.— NORMAL. Tensiones arteriales de 130/70
f)  Aparato respiratorlo.— NORMAL.
g) Aparato urinarlo.— NORMAL.
h) Aparato locomotor.— Artralgias difusas.
i) Sistema endocrino y gonadas.— NORMAL.
j) Bazo y gangllos linfâticos.— Esplenomegalia de 2 cm. 
k) Repercuslôn general.— Discreta.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma: 5.290.000 hematies; Hb 54,3 gr. por 100; leucocitos, 7.600. (Fôrmula: 65 S, 2 C, 3 E, 5 M, 
25 L.) V. de S., 42 /80 .
b) Funclôn renal.— Urea: 24 mg. por 100.
Orina: 1.020 de densidad; pH 6 , sedimento normal.
c) Otros anâllsis.— Espectro proteico: 7 gr. por 100 de proteinas totales; 3,01 de albùmina, 0,53 de alfa-1 , 
1,28 de alfa-2, 1,20 de beta y 0,97 de gammaglobulina.
ASLO, 125 U. Todd; test de Rosse, positive al 1 /4 . Fenômeno LE (— ). Complemento (C ’3) de 120
mg. por 100.
d) Radiografias.— Tôrax y estômago, normales. Manos, codes y rodillas, sin alteraciones.
3. EVOLUCION:
Se trata con sales de oro y cloroquina (250 m g /d ia ) y mejorô en principle su cuadro febril y sus 
molestias articulares. Dejô el tratamiento en mayo de 1973 por indicaciôn médica. Siguiô asintomâtico 
hasta octubre de 1974 en que comenzô de nuevo con fiebre de 40" diaria, marcada repercusiôn general, 
mialgias y artralgias difusas con Inflamaciôn de ambos tobillos, iniciândose a finales de noviembre de 
1974 un cuadro de nôdulos subcutâneos en ambas piernas, dolorosos, con enrojecimiento de la piel 
a dicho nivel. En la exploraciôn sigue apreciândose esplenomegalia de 2-3 cm. y el examen neurolôgico 
es normal. En sangre 4.020.000 hematies con 9,9 gr. por 100 de Hb, 12.400 leucocitos con 74 S, 3 C, 
2 E y 17 L. V. de S., 116/128. Urea, 16 mg. por 100. E. E. F., 7 gr. por 100 de proteinas totales, 3,01 de 
albùmina; alfa-1, 0,53; alfa-2, 1,28; beta, 1,20 y gammaglobulina, 0,97. Fenômeno LE (— ), test de Rosse 
( -F ) al 1 /2 ; C ’3, 105 mg. por 100; radiografias de manos, columna cervical y tôrax, normales. A la vista 
de la biopsia cutânea que se describe mâs adelante se inicia tratamiento con 6 -metil-prednisolona (40
m g /d ia ), con lo que ceden todos los sintomas en tres-cuatro dias.
4. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nùm. 10.748 (Laboratorio de Histopatologia de! Prof. Gômez Orbaneja).
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Biopsia de piel.
Las arterias hipodérmicas estân alteradas por una infiltraciôn muy intensa de polinucleares neutrôfi­
los. Existe un engrosamiento de la intima; en ocasiones se aprecia una trombosis compléta. Hay depô­
sitos ocasionales subendoteliales, P. A. S. positivos. En el tejido circundante existen infiltrados linfoci­
tarios dispersos que a veces circundan a los vasos.
Se trata, por tanto, de una Panarteritis nodosa.
Nûm. 33.162 (Departamento de A. Patolôgica. Hospital C linico).
Biopsia sinovial.— Normal.
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B) ENFERMEDAD DE CHURG-STRAUSS
C A S O  C- S - 1
J. M. M.— Sexo: Varôn. Edad: 46 anos. Ingreso: 2-11-64.
Comienzo de los sintomas: Ocho meses antes del ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a) Fiebre.— Si, 38°, diaria.
b) Aparato respiratorlo.— Crisis de disnea intensa, con roncus y sibilancias que ceden con esteroides 
y reaparecen al retirar éstos (prim er sintoma).
c) Sistema nervioso.— Parestesias. Disminuciôn de fuerza con atrofia muscular e hiporreflexia en miem­
bros inferiores que aparecen seis meses antes de ingresar.
d ) Lesiones cutâneas.— NO.
e ) Aparato digestivo.— Hepatomegalia de 4-5 cm.
f) Aparato cardiovascular.— NORMAL. Tensiones arteriales, 130/90.
g) Aparato urinarlo.— Subjetivamente normal.
h) Otros sintomas.— Marcada repercusiôn general.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma.— Hematies, 3.600.000; 74 por 100 Hb; leucocitos, 14.500 (con 1 7 %  de eosinôfilos). 
V. S., 80 /110 . Plaquetas normales.
b) Funclôn renal.— Urea: 120 mg. por 100. Van Slyke, 18 por 100 (S B C ).
Orina: Densidad, 1.012, reacciôn âcida, 1,5 g r/l. de proteinuria.
Addis: 187.000.000 de hematies, 14.000.000 de leucocitos y 155.000 cilindros granulosos.
c) Otros anâllsis.— Espectro proteico: Proteinas totales de 6 ,6 8  gr. por 100, de los que 1,77 son de al-
bûmina, 0,36 de alfa-1, 0,95 de alfa-2, 0,87 de beta y 2,93 de gammaglobulina.
Serologia de lues: Negative.
d) Radiograflas.— Tôrax sin alteraciones significatives.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Num. 23.424 (biopsia renal) (F. J. D.)
RESUMEN: La afectaciôn es sobre todo vâsculo-glomerular con acusada reacciôn intersticial. Se ven 
arteriolas de pequeno calibre y hasta capilares con edema subendotelial y de la capa media, focos de 
necrosis fibrinoide y trombos, aunque el componente inflamatorio de la pared es escaso. Prâcticamente 
todos los glomérulos estân afectos, con lesiones focales necrotizantes y algunos ya totalmente hialini- 
zados. Mâs llamativa aun es la existencia de numerosos granulomas con su centro necrôtico y una 
periferia con histiocitos en empalizada que se mezclan con leucocitos polimorfonucleares (neutrôfilos 
y eosinôfilos); en las âreas mâs afectas los tubos estân atrôficos y con fenômenos degenerativos acu- 
sados.
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Se trata con 20 mg. diarios de prednisona y mejoran los sintomas respiratorios, pero la cifra de 
urea se eleva a 215 mg. por 100, por lo que se disminuyen los esteroides a 10 mg. diarios de pred­
nisona.
Es dado de alta con dicha medicaciôn en situaciôn clinica aceptable.
Falleciô en su domicilie diez meses después.
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C A S O  C - S - 2
M. D. G.— Sexo: Hembra. Edad: 21 anos. Ingreso: Febrero 1969.
Comienzo de los sintomas: Un aho antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a) Fiebre.— NO.
b) Aparato respiratorlo.— Crisis de disnea intensa con auscultaciôn de roncus y sibilancias durante las 
mismas. De apariciôn brusca cada 2-3 semanas y con una duraciôn aproximada de 24 horas (pri­
mer sintom a).
c ) Sistema nervioso:
1. Central: Cefaleas intensas.
2. Periférico: Parestesias con hipoestesia global en piernas. Atrofias musculares con paresia 
flâcida de extremidades inferiores.
d ) Lesiones cutâneas.— Prurito intenso.
Purpura y lesiones penfigoides hemorragicas (figs. 30 y 31 ).
e) Aparato digestivo.— Dolores difusos de tipo côlico.
Tendencia diarréica.
f) Aparato cardiovascular.— NORMAL. Tensiones arteriales de 120/70
g ) Aparato urinarlo.— NORMAL.
h) Otros sintomas.— Marcada repercusiôn general.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma.— Hematies, de 3.500.000 a 4.500.000; Hb, de 70 a 8 8  por 100; leucocitos, de 8.200 a
30.350 (con 7 % a 54 % de eosinôfilos). V. S., 2 0 /60  a 60 /95 . Plaquetas normales.
b) Funclôn renal.— Urea: 25 mg. por 100; Van Slyke, 90 por 100 (S. B. C .).
Orina: 1.019 de densidad, reacciôn âcida, sedimento normal.
c) Otros anâllsis.— Espectro proteico: 7,02 gr. por 100 de proteinas totales; 3,15 de albùmina; 0,42 de
alfa-1 ; 0,88 de alfa-2; 1,12 de beta y 1,45 de gammaglobulina.
E. C. G.: Isquemia subepicardiaca difusa.
E. E. G.: Normal. Mantoux ( —  ). G. O. T. 32 U. G. P. T. 28 U. Pruebas alérgicas a polvo de casa
y lana, negativas.
d) Radiografias.— Tôrax: NORMAL.
3. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Se trata con altas dosis de esteroides (60-80 mg. diarios de 6 -metil-prednisolona), pero sin éxito
alguno, manteniéndose la enferma en mala situaciôn, empeorando luego poco a poco y falleciendo en
en el curso de dos meses.
4. ANATOMIA PATOLOGICA:
Autopsia nùm. 69 N 53 (F. J. D ).
En la biopsia renal previa destacaba la existencia de un granuloma intersticial constituido por eosi- 
nôfjlos, histocitos y algunas plasmâticas, localizado junto a un vaso, pero sin afectarle y en el 10  por 1 00  
de los glomérulos se observaba una tipica lesiôn de choque, con semilunas conjuntivas y anulaciôn de 
los capilares, existiendo también depôsitos de eosinôfilos.
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En la autopsia, necrosis fibrinoide en distinto estadio evolutive en las arterias renales; en algunas 
de ellas, ademàs, granulomas inflamatorios de eosinôfilos, linfocitos, células plasmâticas e histiocitos y 
endarteritis trombôtica. Muchos glomérulos muestran necrosis fibrinoide capilar y depôsito de material 
eosinôfilo (figs. 33, 34, 35, 36, 37, 38, 39 y 40 ).
En pulmôn, lesiones vasculares difusas con necrosis fibrinoide e infiltrado inflamatorio (fig. 3 2 ). Lo 
mismo ocurre en los vasos de los foliculos malpighianos del bazo.
En los vasos del corazôn, necrosis fibrinoide de la pared vascular con granulomas peri y extra- 
vasculares. También hay afectaciôn similar en el intestine.
En la piel, ampolla en el limite dermo-epidérmico con hematies y algunos eosinôfilos; algùn vaso 
présenta depôsitos fibrinoides.
Diagnôstico anatomopatoiôgico: Enfermedad de Churg-Strauss.
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C A S O  C - S - 3
L. F. S.— Sexo: Varon. Edad: 63 anos. Ingreso: 18-IV-64.
Comienzo de I os si'ntomas: Cuatro mesas antes del ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a) Fiebre.— NO.
b) Aparato respiratorio.— Antecedentes de catarros frecuentes y de fumador. Roncus y sibilancias a la 
exploraciôn torâcica con discreta disnea.
c ) Sistema nervioso:
1. Central: NORMAL.
2. Periférico: Atrofias y perd Ida de fuerza en las cuatro extremidades (prim er sintom a). 
Hiporreflexia patelar y arreflexia aquilea bilatérales.
Anestesia global en ambas piernas.
d) Lesiones cutàneas.— NO.
e ) Aparato digestive.— NORMAL.
f) Aparato cardiovascular.— NORMAL. Tensiones arteriales de 115/65.
g) Aparato urfnario.— Subjetivamente normal, 
h ) Otros sintomas.— NO.
2. EXPLORACiONES COMPLEMENTARiAS:
a) Hemograma: Hematies, 4.500.000; Hb 90 por 100; leucocitos, 13.500 (con 3 0 %  de eosinôfilos). V. de
S., 64 /100 . Plaquetas normales.
b) Funciôn renal.— Urea: 30 mg. por 100; Van Slyke, 63,5 por 100 (S. B. 0 .) .
Orina: Densidad, 1.020; reaccion acida, Mgeros indicios de proteinas, sedimento normal.
c ) Otros anàiisis.— Médula ôsea: Intensa eosinofilia.
Espectro proteico: Proteinas totales, 5,8 gr. por 100; albCimina, 2,2; alfa-1, 0,50; alfa-2, 0,90; beta, 
0,90; gammaglobulina, 1,30.
Test de Rosse, latex, fenômeno L. E. y parasites en heces, negatives.
Porfirinas normales.
E. M. G.: Afectaciôn neurôgena periférica.
d) Radiografias.— Tôrax: Imâgenes de engrosamiento pleural apical bilateral.
Gastro duodenal: Diverti'culo duodenal.
3. ANATGMIA PATOLGGICA:
Num. 24.109 (biopsia renal) (F. J. D .).
RESUMEN: Existe una afectaciôn difusa de les glomériuos, aunque en grade variable, ya que mien- 
tras algunos se encuentran bastante bien irrigados y con alteraciones discretas, otros muestran un com­
ponents proliferative muy acusado, acompanado de fenômenos de membranosis, por todo le cual sus ovi- 
llos ocupan todo espacio capsular. En ocasiones se puede ver proliferaciôn en forma de semiluna, con 
atrofia consiguiente del ovillo. También se ve algün glomérulo total mente necrôtico rodeado por un gra­
nuloma inflamatorio inespecifico formado por eosinôfilos, células redondas y fibroblastos. El intersticio 
esta reforzado airededor de les glomérulos mas afectos y de las arterias, algunas de las cuales muestran 
signes de elastosis con fenômenos de endarteritis.
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Se trata de una glomerulo-nefropatia encuadrable en la enfermedad de Churg-Strauss.
Nùm. 24.052 (biopsia de mùsculo) (F. J. D .).
Lo màs destacable es que la mayoria de las fibras musculares estàn atrôficas, con pérdida de su 
estriaciôn transversal y con proliferaciôn de nücleos tanto en la periferia como centrales.
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Se trata con 6 -metil-prednisolona (dosis inicial de 60 mg/di'a y rehabilitaciôn. Con ello mejora no- 
tablemente y récupéra parcialmente su funciôn motora en extremidades inferiores.
Seis meses después esta clînicamente bastante bien con 1-2 por 100 de eosinôfilos en la fôrmula 
leucocitaria.
No fiay noticias de su evoluciôn posterior.
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C A S O  C - S - 4
V. A. V.— Sexo: Membra. Edad: 38 anos. Ingreso: 4-XI-72.
Comienzo de los sintomas: Seis anos antes del ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a ) Fiebre.— SI, 39°; diez meses antes del ingreso.
b) Aparato respiratorio.— Rinitis y episodios de disnea paroxistica con roncus y sibilancias a la auscul- 
tacion (primer sintoma).
c) Sistema nervioso:
1. Central: NORMAL. >
2. Periférico: Pérdida de fuerza en piernas con arreflexia rotuliana y aquilea bilatérales. 
Hipoestesia global en extremidades inferiores.
d ) Lesiones cutàneas.— NO.
e ) Aparato digestlvo.— Dolores abdominales episôdicos.
f) Aparato cardiovascular.— NORMAL. Tensiones arteriales de 130/80.
g) Aparato urinarlo.— Molestias en trayecto ureteral izquierdo de carâcter sordo y continue.
h) Otros sintomas.— NO.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a ) Hemograma.— Hematies: 5.000.000; Hb 100 por 100; leucocitos, 31.800 (con 41 % de eosinôfilos). V. 
de S., 35 /70 . Plaquetas normales.
b) Funcl6n renal.— Urea: 31 mg. por 100.
Orina: 1.018 de densidad, reacciôn neutra; microhematuria, leucocituria y cilindros hialino-granulosos 
en el sedimento,
c ) Otros anàiisis.— Citologia del esputo con 60 por 100 de eosinôfilos.
Espectro proteico: 6,93 gr. por 100 de proteinas totales, con 3,25 de albumine; 0,37 de alfa-1; 0,97
de alfa-2; 1,08 de beta y 1,25 de gammaglobulina.
E. M. G.: Afecciôn neurôgena periférica.
E. C. G.: Imagen de OS en Vi, V2 y V3 y alteraciones en el St y onda T en precordiales izquierdas.
Fenômeno LE: Test de Rosse y AgAu, negatives.
d) Radiografias.— Tôrax y estômago normales.
Pielografia descendente: Hidronefrosis izquierda por obstrucciôn ureteral en tercio inferior del mismo.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nùm. 73 B 365 (zona de uréter izquierdo) (F. J. D ).
RESUMEN: El uréter muestra una mucosa revestida por endotelio que en algunas zonas aparece ero-
sionado.
La capa muscular aparece muy distorsionada con numerosas areas de fibrosis y con abondantes acù- 
mulos inflamatorios de elementos linfohistiocitarios con formaciôn de nôdulos epitelioides que contienen 
en su seno elementos celulares de cuerpo extrano y de Langhans y abondantes eosinôfilos. En otras 
zonas los elementos inflamatorios se disponen en regueros que distorsionan los haces musculares 
y en las porciones mâs superiores en relaciôn con la luz se evidencian abondantes depôsitos câlcicos.
El fragmente renal muestra una arquitectura general conservada no evidenciândose a ningùn nivel
alteraciones tubulo-intersticiales ni vasculares. Los glomérulos conservan su morfologia con luces capi-
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lares del ovillo bien patentes sin fenômenos de fibrosis mesangial ni depôsitos.
No se han evidenciado depôsitos fluorescentes a ningùn nivel.
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Se trata con esteroides y mejora el trastorno neurolôgico quedando ùnicamente crisis ocasionales 
de disnea.
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C A S O  C - S - 5
G. G. R.— Sexo: Varon. Edad: 29 anos. Ingreso: 1-11-73 
Comienzo de los sintomas: Ocho meses antes del ingreso
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a ) Fiebre.— Si, de 38".
b) Aparato respiratorio.—Rinorrea desde su infancia.
Disnea con tos, expectoracidn hemoptoica y condensaciones pulmonares (primer sintoma) que ce- 
diô posteriormente.
c) Sistema nervioso:
1. Central: NORMAL.
2. Periférico: Atrofia en las cuatro extremidades con pérdida de fuerza e fiiporreflexia izquier­
da. Hipoestesia en trayectos cubitales, mediano derecho, radial y peroneo izquierdo y mé­
diane y tibial anterior derechos. Nervios cubitales y peroneos palpables.
d ) Lesiones cutàneas.— Maculas violâceas en piernas que en ocasiones se ulceran.
e) Aparato digestlvo.— Dolor epigâstrico, vômitos alimenticios y diarrea.
Hepatomegalia de 3,5 cm.
f) Aparato cardiovascular.— Palpitaciones. Tensiones arteriales de 140/80.
g) Aparato urinario.— Polaquiuria.
fi) Otros sintomas.— Repercusién general acusada.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma.— Hematies, 4.400.000; Hb, 85 por 100; leucocitos, 8.000 (con 3 a 6 eosinôfilos % ) .  V. de
S., 74/106. Plaquetas normales.
b) Funciôn renal.— Urea: 29 mg. por 100; Ccr, 126 ml/m in.
Orina: Densidad, 1.024; reacciôn âcida, 0,4 g r/l. de proteinas; leucocituria, microhematuria y cilindros
hialino-granulosos.
c) Otros anàiisis.— Espectro proteico: 8 gr. por 100 de proteinas totales; 3,30 de albùmina, 0,35 de
alfa-1, 0,65 de alfa-2, 0,47 de beta y 2,73 de gammaglobulina.
AgAu, fenômeno L. E. y serologia de lues, negatives.
d) Radiografias.— Tôrax y gastroduodenal normales.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nùm. 73 B 558 (biopsia de piel) (F. J. D .).
RESUMEN: En todo el espesor de la dermis e hipodermis superficial existe un infiltrado inflamatorio
de leucocitos polimorfonucleares neutrôfilos y sobre todo eosinôfilos que siguen el trayecto de los vasos
de pequeno calibre, englobândolos, desestructurando su pared y llegando casi a obliterar la luz. No se ven
depôsitos fibrinoides; las fibras elâsticas aparecen, sin embargo, con frecuencia fragmentadas e incluse 
desaparecidas.
El reste de la dermis e hipodermis también esta invadido por el mismo infiltrado, aunque de mener 
intensidad.
Se trata de una arteriocapilaritis eosinôfila con infiltrado tisular difuso, encuadrable en una enfer­
medad de Churg-Strauss (figs. 43 y 44).
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4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Se inicia el tratamiento con 40 m g/dia de 6-metil-prednisolona, con lo que se obtiens una intensa 
mejoria recuperando la funciôn motora en miembros, desapareciendo las lesiones cutàneas y no habien- 
do vuelto a presenter sintomas respiratorios en las diverses revisiones realizadas, a peser de haber reti- 
rado la medicaciôn a primeros de 1974.
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C A S O  C - S - 6
R. G. P.— Sexo: Varon. Edad: 38 anos. Ingreso: 6-VI-73.
Comienzo de los sintomas: Lin ano'-y medio antes del ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a ) Fiebre.— SI; un brote de 39° durante una semana.
b) Aparato respiratorio.— SI (primer sintoma); episodios de disnea paroxistica y luego hemoptisis dis­
creta. Roncus y sibilancias en la auscultacion.
c) Sistema nervioso.— NORMAL.
d) Lesiones cutàneas.— Erupciôn eritemato-papulosa generalizada con purpura.
e ) Aparato digestlvo.— NORMAL.
f) Aparato cardiovascular.— NORMAL. Tensiones arteriales de 120/75.
g ) Aparato urinarlo.— Hematuria en el ultimo mes.
h) Otros sintomas.— Poliartralgias con artritis generalizada. Marcada repercusién general.
NOTA.— Sensibilizaciôn previa a la penicilina.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma.— 4.600.000 tiematles, 93 por 100 Hb; leucocitos, 19.000 (con 13 eosinôfilos % ) .  V. de
S., 34 /58 . Plaquetas normales.
b) Funciôn renal.— Urea: 31 mg. por 100.
Orina: Densidad, 1.020, reacciôn âcida; 1 g r/l. de proteinuria.
Addis: 1.300.000 hematies; 89.000.000 de leucocitos; 520.000 cilindros hialino-granulosos.
c) Otros anàiisis.— Espectro proteico: 6,60 gr. por 100 de proteinas totales, con 3,47 de albùmina, 0,47
de alfa-1, 0,92 de alfa-2, 0,96 de beta y 1,18 de gammaglobulina.
Citologia de esputos: 90 por 100 de eosinôfilos.
d) Radiografias.— Tôrax: Inflltrados pulmonares bilatérales en ambas bases.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nùm. 73 B 3.626 (biopsia de p iel) (fig. 45) (F. J. D ).
RESUMEN: En algunos capilares existen pequenos y recortados Inflltrados inflamatorios linfocitarlos 
y de eosinôfilos; no se han visto fenômenos de necrosis fibrinoide en las arteriolas. Con técnicas de in- 
munofluorescencia se han observado depôsitos de suero anti-lgM en las arteriolas. En la dermis super­
ficial existen corpùsculos redondeados que fijan les sueros anti-lgG, IgM e IgA.
Biopsia renal.
RESUMEN: A nivel glomenular existe una afectaciôn focal con proliferaciôn celular de leucocitos
neutrôfilos y algunos eosinôfilos. Lo màs llamativo es la infiltraciôn difusa de eosinôfilos en el intersti­
cio renal y en las arteriolas que, ademâs, muestran signes de necrosis fibrinoide.
Por tanto se trata de una enfermedad de Churg-Strauss.
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Se trata con esteroides (60  mg. diarios de 6-metil-prednisolona) que se van retirando paulatina- 
mente.
A los dieciocho meses del comienzo de su cuadro, con 8 mg. de 6-metil-prednisolona, estàn asin- 
tomàtico.
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C A S O  C - S - 7
J. G. R.— Sexo: Varôn. Edad: 36 anos. Ingreso: 12-111-74.
Comienzo de los sintom as: Cinco meses antes del ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a ) Fiebre.— Si, 39° en picos.
b) Aparato respiratorio.— Antecedentes de catarros habituates descendentes. Luego disnea intensa, con
roncus y sibilancias que se mantienen con sôlo esporâdicas mejorias (primer sintoma).
c ) Sistema nervioso.— Hipoestesia en manos.
Atrofia y pérdida de fuerza en ambas extremidades superiores.
d ) Lesiones cutàneas.— Lesiones eritemato-purpuricas en miembros inferiores.
e ) Aparato digestive.— Dolores abdominales ocasionales.
f)  Aparato cardiovascular.— NORMAL. Tensiones arteriales de 140/90.
g) Aparato urinario.— Subjetivamente normal.
h) Otros sintomas.— NO.
2. EXPLORACiONES COMPLEMENTARIAS:
a ) Hemograma.— 4.500.000 hematies; 96,6 gr. por 100 Hb; leucocitos, 34.400 (61 % de eosinôfilos). V. 
de S., 3 4 /76 . Plaquetas normales.
b) Funciôn renal.— Urea: 45 mg. por 100.
Orina: 1.023 densidad, reacciôn âcida, indicios de proteinas, microhematuria y leucocituria.
c ) Otros sintomas.— Espectro proteico: 7,68 gr por 100 de proteinas totales; 3,5 de albùmina, 0,67 de 
alfa-1, 0,85 de alfa-2, 0,83 de beta y 1,81 de gammaglobulina.
Inmunoelectroforesis: Aumento difuso de IgG.
E. M. G.: Afectaciôn neurôgena periférica.
d ) Radiografias.— Tôrax: Infiltrados pulmonares, en bases.
Gastroduodenal y colecistografia oral, normales.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nùm. 74 B 1.931 (biopsia renal) (F. J. D ). (figs. 41 y 42 ).
RESUMEN: Se observan lesiones focales en algùn glomérulo con anulaciôn de luces y proliferaciôn 
de células y de matriz mesangial que llega a afectar a medio gomérulo con sinequia capsular y aposi- 
ciôn de un pequeno trombo eosinôfilo-hialino. Con la técnica de MASSON se encuentran âreas de fibro­
sis intersticial generalmente con asociaciôn de tùbulos atrôficos. Los vasos son normales. Se observan 
depôsitos de IgM en una arteriola de manera focal y subendotelial.
Nùm. 74 B 1.497 (biopsia de piel) (F. J. D ).
RESUMEN: Las lesiones mâs intenses estân localizadas en la dermis y se trata de una afectaciôn in- 
flamatoria de los vasos, principalmente capilares. Aparecen rodeados por una celularidad linfocitaria con 
abondantes eosinôfilos y neutrôfilos (fig. 4 6 ). Las paredes vasculares quedan, pues, con su estructura 
borrada y algunos exhiben engrosamiento de las membranes basales que, junto con los trombos, son 
P. A. S. positivos. Es muy llamativa la intensa anisocariosis de los elementos inflamatorios que inducen 
la apariciôn de abondante “polvo nuclear” .
Con suero anti-fibrinôgeno se observa fluorescencia positiva en forma difusa y vascular y con suero
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anti-lgA existe discreta positividad en la cara interna de un vaso. Con el resto de los Inmuno-sueros ha 
sido negativa.
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Con 80 m g /d Ia  de 6-metil-prednisolona desaparecen rapidamente los infiltrados pulmonares y la sin- 
tomatologia respiratoria, cutanea y neurolôgica; se baja luego progresivamente la dosis y a los seis me­
ses sigue asintomâtico con 8 mg. en dias alternes.
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C) GRANULOMATOSIS DE WEGENER
C A S O  W- 1
M. F. M.— Sexo: Varôn. Edad: 25 anos. Ingreso: 20-11-57.
Comienzo de los sintomas: Un mes antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a) Fiebre.— NO.
b) Sintomas muco-cutâneas.— Lesiones eritomatosas y papulosas en mejilla izquierda y en ambos pa- 
bellones auriculares (primer sintoma).
inflamaciôn de zona lateral izquierda del cuello, con infiltraciôn subcutânea, dura y dolorosa.
En manos, sfndrome de Raynaud y lesiones eritemato-ulcerosas.
c) Aparato respiratorio.— NORMAL.
d) Aparato urinario.— NORMAL.
e ) Otros signos y sintomas.— NO. Tensiones arteriales normales (1 2 0 /7 0 ).
2. EXPLORACiONES COMPLEMENTARiAS:
a ) Hemograma: Hematies, 5.000.000; Hb 103 por 100; leucocitos, 5.500. (Fôrmula: 69 S, 10 C, 1 E, 3 M, 
17 L.) V. S., 44 /70.
b) Funciôn renai.— Urea: 41 mg. por 100.
Orina: 1.021 de densidad; reacciôn âcida, sedimento normal.
c ) Otros anàiisis.— Espectro proteico: 6,6 gr. por 100 de proteinas totales, 2,90 de albùmina, 0,73 de 
alfa, 1,35 de beta y 1,62 de gammaglobulina.
d) Radiografias.— Tôrax: NORMAL.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nùm. 9.962 (biopsia de lesiôn de la cara y borde de la mano) (F. J. D ).
En los cortes estudiados se ve una inflamaciôn profunda de tipo nodular, de preferencia perivascular 
y periglandular compuesta por células redondas pequenas linfocitarias. Ademâs, centrados por los vasos 
existen granulomas mâs o menos epitelioides. Las paredes de los vasos son gruesas, infiltradas por leu­
cocitos polimorfonucleares y células redondas y ocasionalmente muestran signos de necrosis fibrinoide, lo 
que también se aprecia en los nôdulos mâs profundos (figs. 55 y 56).
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Se trata con cortisona y vasodilatadores, con lo que mejoran sus lesiones cutàneas y disminuye no-
tablemente la inflamaciôn de la cara y cuello.
No hay noticias de su evoluciôn posterior.
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C A S O  W- 2
J. C. G.— Sexo: Varôn. Edad: 25 anos. Ingreso: 28-X-63.
Comienzo de los sintomas: Tres anos antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a) Fiebre.— Si, de 38,5-39°, en brotes.
b) Sintomas muco-cutànêos.— Ulceraciones necrôticas en mucosa oral (dos meses antes de ingresar).
c) Aparato respiratorio:
1. Vi'as altas: Sinusitis purulenta y sanguinolents (primer sintoma).
2. Vias bajas: Expectoracidn hemoptoica un mes antes de ingresar).
d) Aparato urinario.— Edemas en piernas.
Orinas hematüricas.
(Dos semanas antes de ingresar).
e) Otros signos y sintomas.— Hepatomegalia de 4 cm.
Esplenomegalia de 1,5 cm.
Tensiones arteriales normales (150/90).
Acusada repercusiôn general.
2. EXPLORACiONES COMPLEMENTARiAS:
a) Hemograma.— Hematies, 2.800.000; Hb 54 por 100; leucocitos, 20.000. (Fôrmula: 76 S, 7 C, 5 E, 2 M,  
10 L.) V. S., 128/136.
b) Fuivciôn renal.— Urea: 150-200 mg. por 100; Ccr 40 ml/min.
Orina: Densidad, 1.010; 0,5 gr/l. de proteinuria; hematuria, leucocituria y cilindros granulosos en el 
sedimento.
Siembra de orina: Positiva (E. coli).
c) Otros anéilsis.— Espectro proteico: 4,20 gr. por 100 de proteinas totales; 1,80 de albùmina, 0,22 de 
alfa-1, 0,64 de alfa-2, 0,75 de beta y 0,79 de gammaglobulina.
d) Radiografias.— Tôrax: Infiltrados bilatérales abondantes.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nùm. 22.140 (biopsia renal) (F. J. D.).
RESUMEN: Existe una anulaciôn casi total de los glomérulos, algunos tubos estân atrôficos y otros 
dilatados. Existe una proliferaciôn conjuntiva intersticial acentuada que por zonas présenta infiltrados lin- 
fo-plasmocitarios, con algunos leucocitos polimorfonucleares, aunque sin llegar a formar auténticos granu­
lomas. Las arterias son hiperplâsicas, de paredes edematosas, aspecto serpenteado y con pequenos fo- 
cos de necrosis fibrinoide. Ademâs, en los glomérulos que quedan permeables aparecen lesiones necro- 
tizantes parciales dentro del ovillo, que en algunos llega a extenderse difusamente por todo él y termina 
por conjuntivarse. Estos grados tan variables de afctaciôn indican que la evoluciôn se ha hecho en bro­
tes. Se trata, pues, de una angeitis nécrosante que puede encuadrarse dentro de là enfermedad de We­
gener.
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Por la mala situaciôn clinica del enferme es trasiadado a su domicilio, donde fallece.
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C A S O  W- 3
C. A. A.— Sexo: Membra. Edad: 30 anos. Ingreso: 24-111-70,
Comienzo de los sintomas: Un mes antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a) Fiebre.— Si; 39,5° 0.
b) Sintomas muco-cutàneos.— Faringitis, aftas y sufusiones hemorragicas en boca (primer sintoma). 
Epistaxis.
Lesiones papuloso-hemorragicas en cara y tôrax.
c) Aparato respiratorio.— Expectoraciôn hemoptoica. Estertores humedos en pulmôn izquierdo.
d) Aparato urinario.— Hematuria durante unos dias y luego oliguria intensa y progresiva que evoluciona 
a oligo-anuria (60-70 c. c./dia).
e) Otros signos y sintomas.—Taquicardia de 110-120 p. m. Tensiones arteriales de 150/90. 
Hepatomegalia de 5 cm.
Hiporreflexia rotuliana y aquilea bilateral.
Repercusiôn general marcada.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma.— Hematies, 2.200.000; Hb 7,1 gr. por 100; leucocitos, 20.000. (Fôrmula; 67 S, 7 C, 2 M, 
24 L.) V. S., 100/144. Plaquetas, 142.000.
b) Funciôn renal.— Urea: 246 mg. por 100. Ccr 17 ml/min.
Orina: Densidad, de 1.007 a 1.012; proteinuria de 1,5 a 4 gr/l., microhematuria (80 por campo) y 
4 leucocitos por campo en el sedimento.
c) Otros anàiisis.— Espectro proteico: Proteinas totales, 7,40 gr. por 100; albùmina, 2,82; alfa-1, 0,56; al­
fa-2, 1,32; beta, 0,88; gammaglobulina, 1,82.
lonograma: Na, 146; K, 5,8; R. A., 15 mEq/l.
Fenômeno L. E.: Negativo.
Cultivo de esputo: Proteus, Klebsiella pneumoniae.
E. M. G.—Afectaciôn neurôgena periférica.
d) Radiografias.— Varias de tôrax: Condensaciones en ambas bases y campo medio (figs. 47 y 48). 
Derrame pleural izquierdo.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nùms. 11.724 y 11.622 (biopsias renales) (Hospital Clinico).
RESUMEN: Ya a pequenos aumentos se aprecia la existencia de formaciones nodulares que en oca­
siones aparecen centradas por glomérulos o restos glomerulares mientras que en otros no hay vestigio 
glomerular.
Los granulomas contienen neutrôfilos, linfocitos a veces eosinôfilos y macrôfagos y en el centre un 
foco central de necrosis fibrinoide. El intersticio esta dilatado, infiltrado y esclerosado y en los vasos hay 
moderada proliferaciôn sobre todo a nivel de la intima, sin depôsitos fibrinoides. Los tubos estân colapsa- 
dos o rellenos de material P. A. S. positive y con la luz polarizada se aprecia birrefringencia en la luz tu­
bular y en el centro de los mamelones (figs. 49, 50, 51, 52 y 53).
Nùm. 7.953 (biopsia de piel de labio) (Laboratorio de Histopatologia del Prof. Gay Prieto).
RESUMEN: Existen una afectaciôn vascular difusa con infiltraciôn celular de polinucleares y células
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redondas, y depôsitos de material fibrinoide en su pared.
El conjunto es el de una angeitis necrotizante con granulomas extravasculares, correspondiendo, por 
tanto, a una enfermedad de Wegener.
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Se iniciô el tratamiento con diâlisis peritoneales, altas dosis de esteroides (80-100 mg. diarios de 6-me­
til-prednisolona) antibiôticos para la infecciôn respiratoria y una transfusiôn de 500 c. c. de sangre total. 
Mejorô su situaciôn general, desapareciendo las hemoptisis y normalizândose la radiografia de tôrax, pero 
continuô en oligoanuria, por lo que siguiô con diâlisis peritoneales. El 2-IX-70 fue dada de alta con 8 mg. 
diarios de 6-metil-prednisolona y diâlisis peritoneal periôdica (2 veces por semana), siendo la cifra de 
urea de 34 mg. por 100, la de creatinina en sangre de 6,4 mg. por 100 y el ionograma estrictamente 
normal.
Diez dias después reingresa con un cuadro de ictericia (8,02 mg. por 100 de bilirrubina total, con 
5,79 de fracciôn directe), siendo las c if ras de G. O. T. de 975 U. y de G. P. T. de 415 y la de fosfatasa 
alcaline de 7,72 U. Bodansky. La determinaciôn de AgAu fue positiva. Con repose, dieta y aumento de 
la dosis de esteroides, ademâs de continuer con diâlisis peritoneales, mejorô su cuadro.
A finales de noviembre l,a cifra de colemia total era de 1 mg. por 100, la de G. O. T. de 123 U. y 
la de G. P. T. de 160 U.
Aparece una lesiôn ulcerosa en labio inferior cuya biopsia se describe en el apartado anterior.
Se inicia un cuadro febril intenso que no cede con antibiôticos y fallece el 6-XII-70 por candidiasis 
generalizada.
En la autopsia, aparté de las lesiones vistas en las biopsias previas, pudo comprobarse la existen­
cia a nivel pulmonar de zonas en las que el patrôn alveolar aparecia sustituido por una trama fibrosa 
con abondantes depôsitos de sales câlcicas y en otras âreas, junto con el material fibroso y câlcico se 
observaron células inflamatorias y macrôfagos. Estas alteraciones se interpretan como granulomas ne- 
crotizantes en fase reparativa (figs, de 49 a 54).
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D) PURPURA DE SCHONLEIN-HENOCH
C A S O  S- H- 1
J. O. M.— Sexo: Varôn. Edad: 5 anos. Ingreso: 6-XII-1965.
Comienzo de los sintomas: Tres semanas antes.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a) Fiebre.— NO.
b) Lesiones cutàneas.— Exantema purpuriforme en miembros inferiores (primer sintoma).
c) Aparato digestlvo.— Dolores difusos abdominales. Deposiciones de color negruzco.
d) Aparato urinario.— Inicialmente normal.
e) Otros signos y sintomas.— Faringe enrojecida. Tensiones arteriales de 95/65.
f) Causa desencadenante.— Faringitis aguda.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma.— Hematies, 3.880.000; Hb, 78 porlOO; leucocitos, 8.600. (Fôrmula; 75 S, 3 0, 1 E, 2 M, 
19 L. ) V. de S., 28/60. Plaquetas normales. Tiempo de fiemorragia, 1 minute. Tiempo de coagulaciôn, 
5 minutes. Tiempo de protrombina, 76 por 100.
b) Funciôn renal.— Urea: 26 mg. por 100.
Orina: 1.020 de densidad, reacciôn âcida, sedimento normal.
c) Otros anàiisis.— ASLO: 625 U. Todd.
Test de Coombs: Negativo.
d) Radiografias.— Tôrax: NORMAL. Pielograflas normales.
3. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Se trata con penicilina-estreptomicina, prednisona (20 mg/dia) y vitamina C. Pero una semana des­
pués sigue con brotes de lesiones cutàneas y comienza con edemas en pârpados y tobillos, y oliguria. 
La cifra de urea en sangre sigue normal (26 mg. % ), pero en orina aparece proteinuria (0,60 g r /l) , mi­
crohematuria y cilindros hialino-granulosos (1 x 20 campos). Tiene un espectro proteico con 7,44 gr. por 
100 de proteinas totales, de los que 3,69 son de albùmina, 0,28 de alfa-1, 1,12 de alfa-2, 1,49 de beta 
y 0,86 de gammaglobulina. Se practice biopsia renal (ver mâs abajo) y se continùa tratamiento con 
40 mg. diarios de prednisona, con lo que mejora râpidamente desapareciendo los edemas y las lesio­
nes cutàneas y aumentando el volumen de la diuresis. No obstante en julio de 1966 se comprobô en 
un recuento de Addis la existencia de 104.000.000 de hematies, 5.000.000 de leucocitos, 25.000 cilin­
dros hialinos, 2.500 hialino-granulosos y 125.000 granulosos, en doce horas, aunque la proteinuria habia 
descendido a 0,2 gr/l. y la densidad era de 1.020.
Se redujo paulatinamente la dosis de prednisona y en diciembre de 1966 continuaba asintomâtico, 
con 94 por 100 de Hb, 7.600 leucocitos, con fôrmula normal; V. de S., de 4/16. Urea de 20 mg. por 
100 y recuento de Addis con sôlo 17.000.000 de hematies, siendo el resto normal, por lo que se sus- 
pendiô la medicaciôn.
No ha vuelto a tener mâs brotes.
4. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nùm. 28.965 (biopsia renal) (F. J. D.).
La afectaciôn fundamental rad ica en los glomérulos observados, en los que junto a fenômenos de 
proliferaciôn celular hay otros con discreta membranosis y en algunos, zonas de lesiones focales con
— 395 —
sinequias a la capsula de Bowmann que, sin embargo, esta bien conservada. En el interior de algunos 
tubos existen cilindros hematicos y en los vasos no hay alteraciones (fig. 59).
Se trata de una glomerulonefritis focal encuadrable dentro de la nefropatia de la purpura de Schon- 
lein-Henoch.
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C A S O  S - H - 2
J. D. V.— Sexo: Varôn. Edad: 12 anos. Ingreso: 11-VI-71.
Comienzo de los sintomas: Un ano antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a) Fiebre.— Si, 38-38,5° en brotes.
b) Lesiones cutàneas.— Maculas violâceas en miembros inferiores, que le duraron dos semanas (dos 
meses antes de su ingreso).
c) Aparato digestlvo.— Brotes de dolores abdominales difusos.
d) Aparato urinarlo.— Episodios de fiematuria desde un ano antes de su ingreso (primer sintoma).
e) Otros signos y sintomas.— NO. Tensiones arteriales de 110/60.
f) Causa desencadenante.— Faringoamigdalitis de repeticiôn.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma.— 4.080.000 fiematies; Hb, 84 por 100; leucocitos, 8.700; 66 S, 4 C, 5 M, 1 B, 24 L; 
V. de S., 16/40. Plaquetas normales.
b) Funciôn renal.— Urea: 20 mg. por 100; Ors, 0,67 mg. por 100.
Ccr, 77 ml/min.
Orina (Addis): 1.023 D, reacciôn âcida, proteinuria de 0,5 gr/l.; leucocitos, 55.000 por c. c.; hema­
ties, 864.000 por c. c.; cilindros hialinos, 110 por c. c.; cilindros hialino-granulosos, 250 por c. c. 
Siembra de orina negativa.
c) Otros anàiisis.— ASLO: 625 U. Todd.
Espectro proteico con 7,41 gr. por 100 de proteinas totales, de los que 4,18 son de albùmina; 0,19 
de alfa-1 ; 0,95 de alfa-2; 0,95 de beta y 1,14 de gammaglobulina.
d) Radiografias.—Tôrax, simple de abdomen y pielografias normales.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nùm. 71 B 4.035 (biopsia renal) (F. J. D ).
RESUMEN: De los 28 glomérulos que se aprecian ninguno estâ totalmente esclerosado y la mitad 
aproximadamente estân indemnes. La alteraciôn fundamental consiste en una proliferaciôn celular local, 
de predominio endotelial, asi como una ligera membranosis; en algunos glomérulos las lesiones estân 
mâs avanzadas, en fase de esclerosis localizada, con sinequias de la câpsula de Bowmarin (figs. 60 y 
65). Moderado refuerzo del mesangio. Con inmunofluorescencia hay depôsitos multifocales y discontinuos 
de IgA, IgG y C’3, siendo muy discreto el depôsito de fibrinôgeno. Las restantes estructuras son nor­
males.
Se trata de una glomerulonefritis focal multilocal, como la que se observa en la pùrpura de Schôn- 
lein-Hemoch.
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Se trata con penicilina benzatina 1.200.000 U. I. cada 15 dias; 6-metil-prednisolona 16 mg/dia y vi­
tamina C.
Dos meses después estaba asintomâtico, salvo una moderada facies cushingoide, por lo que se sus- 
pendieron los esteroides. Desde entonces ha estado bien y en diverses revisiones (la ùltima en 1974) 
sôlo se ha objetivado una discreta proteinuria inferior a 0,3 gr/l. y ligera microhematuria y leucocitaria.
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C A S O  S - H - 3
A. A. F.— Sexo: Varôn. Edad: 12 anos. Ingreso: 6-IX-68.
Comienzo de los si'ntomas: A los cuatro anos tuvo un brote purpurico con fiebre y artralgias que cediô en 
10 dias por completo y no se repitiô hasta diciembre de 1967, habiendo presentado varies brotes fiasta su 
ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a) Fiebre.— Si, de 38,5 a 39°.
b) Lesiones cutàneas.— Ausentes en el memento de su ingreso.
c) Aparato digestlvo.— NORMAL.
d) Aparato urinario.— Orinas tiematuricas.
e) Otros signos y sintomas.— Artralgias d if usas en casi todos los brotes. Tensiones arteriales de 120/70.
f) Causa desencadenante.—Amigdalitis.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma.— Hematies, 4.240.000; Hb 85 por 100; leucocitos, 6.400. (Fôrmula: 5 S, 7 C, 1 E, 3 M, 
34 L.) V. de S., 20/40.
b) Funciôn renal.— Urea: 25 mg. por 100; Ccr 113 ml/min.
Orina; Densidad, 1.025; reacciôn âcida, microfiematuria y leucocituria, cilindros hialinos y hialino- 
granulosos.
c) Otros anàiisis.— ASLO, 500 U. Todd.
Espectro proteico: Proteinas totales, 7,57 gr. por 100; 3,40 de albùmina, 0,20 de alfa-1, 0,60 de al­
fa-2, 1,02 de beta y 1,35 de gammaglobulina.
Inmunoelectroforesis: Aumento difuso de IgA, sin caractères de paraproteina.
d) R«liografias.— Tôrax normal.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nùm. 70 B 1.325 (biopsia renal) (F. J. D ).
RESUMEN: Aproximadamente la mitad de los glomérulos estân indemnes y los restantes presentan 
sôlo algunas asas capilares afectas que, siendo aùn permeables, tienen una discreta proliferaciôn endo­
telial membranosa. Las mâs afectas muestran algunas sinequias con la câpsula de Bowmann, observân- 
dose a ese nivel discreta hipertrofia de las células pariétales de la câpsula. En el intersticio existen infil­
trados inflamatorios escasos y fibrosis periglomerular zonal. No se aprecian alteraciones en los tùbulos 
ni en los vasos (fig. 62).
Se trata de una glomerulonefritis focal compatible con la que se observa en el Schôniein-Henoch.
Nùm. 72 B 4.218 (biopsia renal) (F. J. D.)
RESUMEN: Todos los glomérulos muestran de forma mâs o menos intensa un refuerzo de la matriz
mesangial, junto a un moderado aumento de la celularidad, también mesangial (figs. 63 y 64). Cuatro
de ellos presentan lesiones segmentarias localizadas en uno o dos de sus lôbulos con borramiento de 
la luz capilar, aumento de la celularidad, a veces restos nucleares y sinequias con la parietal de la câp­
sula de Bowmann (fig. 65), que en una sola ocasiôn, a ese nivel, muestra proliferaciôn de sus células 
epiteliales. Con el P. A. S. se comprueba el reforzamiento mesangial y unos capilares de luz muchas 
veces dilatada. Por inmunofluorescencia hay fijaciôn mesangial y en el ovillo de IgA, IgG, IgM y C’3,
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siendo menos marcado el depôsito de fibrinôgeno (fig. 64).
Se trata de una glomerulonefritis mesangial difusa con lesiones focales segmentarias en una purpura 
de Schôniein-Henoch.
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Inicialmente, se tratô con 12-24 mg/dia de 6-metil-prednisolona y penicilina benzatina cada 20 dias. 
Mejorô notablëmente y se fueron reduciendo los esteroides hasta suprimirlos.
Analiticamente continuô desde entonces con microhematuria y cilindruria, por lo que se practicô la 
nueva biopsia de 1972 (comentada en el apartado anterior).
En la revisiôn practicada en 1974 sôlo tiene 0,20 gr/l. de proteinuria, siendo el resto de los anà­
iisis estrictamente normales.
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C A S O  S - H - 4
R. B. L — Sexo: Membra. Edad: 5 anos. Ingreso: 17-IX-71.
Comienzo de los sintomas: Seis meses antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a) Fiebre.— NO.
b) Lesiones cutàneas.— Dos brotes de purpura petequial en regiôn abdominal y extremidades inferiores 
que cedieron en unos dias.
c) Aparato digestlvo.— Dolor abdominal difuso (primer sintoma).
Melena discreta, coincidiendo con el segundo brote cutaneo.
d) Sintomas urinarlos.— Orinas oscuras, tres meses antes de su ingreso.
e) Otros signos y sintomas.— NO. Tensiones arteriales de 95/60.
f) Causa desencadenante.— Faringo amigdalitis.
2: EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma.— Hematies, 4.670.000; Hb 90 por 100; leucocitos, 7.100. (Fôrmula: 64 S, 3 C, 1 E, 5 M, 
27 L.) V. de S., 6/12. Plaquetas normales.
b) Funciôn renal.— Ccr, 23,5 ml/min. Crs, 107 mg. por 100. (Volumen minuto, 0,31 ml/min.)
Orina: Densidad, 1.025; Teadciôn âcida, proteinuria de 0,6 gr/l.
Addis: Leucocitos, 1.170.000 V. t.
Hematies: 5.265.000 v. t. Cilindros hialinos; 97.500 v. t. y cilindros hialino-granulosos, 97.500. v. t.
c) Otros anàiisis.— Espectro proteico; 6,11 gr. por 100 de proteinas totales, con 3,22 de albùmina, 0,27 
de alfa-1, 0,54 de alfa-2, 0,45 de alfa-3, 0,72 de beta y 0,91 de gammaglobulina.
d) Radiografias.—Tôrax y simple de abdomen, normales.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nùm. 71 B 3.181 (biopsia renal) (F. J. D.).
RESUMEN: De los 15 glomérulos que se obtienen en el material biôpsico, cuatro son normales y el 
resto muestra una discretisima proliferaciôn celular difusa que es màs manifiesta en cinco de ellos en 
los que la proliferaciôn se hace focal, formando en una ocasiôn sinequia con la hoja parietal de la cap­
sula de Bowmann. Junto al componente mesangial de dicha proliferaciôn existe en su seno un discreto 
depôsito fibrilar P. A. S. positivo, que es también màs notorio en los lugares de las lesiones focales. El 
resto de las estructuras no muestran alteraciones.
Es, pues, una glomerulonefritis focal, encuadrable en el sindrome de Schôniein-Henoch.
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Dada de alta con tratamiento a base de rutina, vitamina C y dieta hiposôdica.
Revislôn de enero 1972.— Tuvo en octobre otro brote purpùrico, con orinas oscuras y con artralgias 
d if usas, coincidiendo con faringoamigdalitis. La exploraciôn y anàiisis son similares, con urea de 30 mg. 
por 100 y Ccr de 33 ml/min.
Se trata con DIpirldamol y vitamina C. Desde entonces ha sido revisada en varias ocasiones, rela- 
tando tan sôlo algùn pequeno brote purpùrico con hematuria, coincidiendo con infecciones respiratorias 
altas. Con tratamiento precoz de las mismas con ampicilina se evitaron nuevos brotes.
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En la ùltima revisiôn de septiembre de 1973 estaba asintomâtica, con una proteinuria de 0,17 gr/l. y 
sin alteraciones significatives en el sedimento urinario; siendo, por otra parte, el Ccr de 42 ml/min. con 
una Crs de 0,72 mg. por 100.
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C A S O  S - H - 5
J. M. P.— Sexo: Varôn. Edad: 3 anos. Ingreso: 8-IX-71.
Comienzo de los sintomas: Cinco meses antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a) Fiebre.— Febricula.
b) Lesiones cutàneas.— Purpura petequial en piernas que cediô en 8-10 dias.
c) Aparato digestlvo.— Dolor abdominal moderado, con deposiciones melénicas aisladas, coincidiendo 
con las lesiones cutàneas.
d) Aparato urinarlo.— Orinas oscuras, dos semanas después del brote purpùrico.
e) Otros signos y sintomas.— Poliartralgias con inflamaciôn de tobillos, rodillas. munecas y codos (pri­
mer sintoma).
f) Causa desencadenante.— Amigdalitis de repeticiôn.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma.— Hematies, 5.720.000; Hb 100 por 100; leucocitos, 13.500. (Fôrmula: 67 S, 4 C, 5 M,
24 L.) V. de S., 18/32. Plaquetas normales.
b) Funciôn renal.— Urea: 40 mg. por 100. Ccr 45,5 ml/min. Crs 0,52 mg. por 100.
Orina: Densidad, 1.022; reacciôn àcida, proteinuria de 0,48 gr/l. a 1,80 (varias determinaciones). 
Addis: Leucocitos, 8.000.000 v. t.; hematies, 184.000.000 v. t.; cilindros hialinos, 125.000 v. t.
c) Otros anàiisis.— ASLO, 12 U. Todd.
Espectro proteico: Proteinas totales, 5,98 gr. por 100, con 3,33 de albùmina, 0,19 de alfa-1, 1,04 de 
beta y 0,38 de gammaglobulina.
Fenômeno L. E. (— ). lonograma, calcemia y fosfatemia normales.
d) Radiografias.— Tôrax, simple de abdomen y pielografias, normales.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nùm. 71 B 3.156 (biopsia renal) (F. J. D.).
RESUMEN: De los 18 glomérulos observados, ocho estàn afectos y los restantes normales.
Muestran lesiones focales que consisten en proliferaciôn de las células endoteliales, asi como peque­
nos depôsitos P. A. S. positivos de las membranas basales. En uno, a nivel de la afectaciôn del ovillo,
hay sinequia con la câpsula de Bowmann; con conjuntivaciôn parcial del mismo. El resto de las estruc­
turas es normal. Con inmunofluorescencia se observan depôsitos de IgG, de aspecto granular en zona 
hiliar y àreas periféricas. La IgA es discontinua, pero de tendencia lineal. No hay depôsito de IgM y el 
fibrinôgeno y el C’3 se distribuyen en escasa cuantia y de forma granular.
Se trata de una glomerulonefritis focal como la que suele observarse en la pùrpura de Schôniein-
Henoch.
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Se trata con rutina y vitamina C, y en sucesivas revisiones sôlo se comprobaron pequenos brotes, 
siempre dias después de una amigdalitis, por lo que se anadiô al tratamiento penicilina benzatina 
(1.200.000 U. I. al mes). Con ello se mantiene asintomâtico y con exploraciones analiticas normales 
en septiembre de 1973.
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C A S O  S - H - 6
P. B. E.— Sexo: Membra. Edad: 12 anos. Ingreso: 13-111-68.
Comienzo de los sintomas: Ocho meses antes del ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a) Fiebre.— NO.
b) Lesiones cutàneas.— Brote maculo-papuloso en tronco y extremidades que se hizo confluente y cediô 
paulatinamente en 4-6 semanas (primer sintoma).
c ) Aparato digestlvo.— Dolores abdominales, con deposiciones blandas de color rojo-oscuro.
d ) Aparato urinario.— Edemas en piernas.
e ) Otros signes y sintomas.— Artralgias en codos, rodillas y tobillos.
f)  Causa desencadenante.— Amigdalitis.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma.— Hematies, 5.000.000; Hb 103 por 100; leucocitos, 6.800. (Fôrmula: 69 S, 5 0 , 1 E, 5 M, 
20 L.) V. de S., 20 /40 . Plaquetas normales.
b) Funciôn renal.— Urea: 32 mg. por 100. Ccr 116 m l/m in. Crs. 0,64 mg. por 100.
Orina: Densidad, 1.011; reacciôn âcida, proteinuria de 0,5 g r/l.
Addis: 4.800.000 leucocitos (v. t.); 14.400.000 hematies (v. t .).
c ) Otros anàiisis.— ASLO: 100 U. Todd.
d ) Radiografias.— Tôrax y pielografias normales.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Num. 37.819 (biopsia renal) (F. J. D ).
RESUMEN: Han sido estudiados sôlo cuatro glomérulos, de los cuales uno esta totalmente hialini- 
zado, otro muestra una clara lesiôn focal y los otros dos, signos membranosis difusa, estando su es­
tructura bien conservada. No se aprecian alteraciones en los tubos ni en los vasos del intersticio.
Aunque el material no es suficiente para un diagnôstico, puede encuadrarse dentro de una glomeru­
lonefritis focal, incluible en la pùrpura de Schôniein-Henoch.
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Se trata con penicilina benzatina (1.200.000 U. I. al mes) y vitamina C.
En diversas revisiones ha estado asintomâtica, objetivàndose tan sôlo discreta microhematuria y
leucocituria en el recuento de Addis, siempre inferiores a 3.000.000 en volumen total y proteinurias in­
feriores a 0,4 g r/l.
Continùa tan sôlo con penicilina benzatina como tratamiento en 1974.
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C A S O  S - H - 7
J. L. T.— Sexo: Varôn. Edad: 35 anos. Ingreso: 30-111-72.
Comienzo de los sintomas: Cuatro meses antes.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a ) Fiebre.— Febricula.
b) Lesiones cutàneas.— Brotes de diez dias de duraciôn de elementos purpùricos y màculas en miem­
bros inferiores hasta la cintura (prim er sintom a),que reaparecen cada 15-20 dias, desde el comien­
zo de su cuadro.
En ocasiones, ademâs, nôdulos subcutâneos que se ulceran.
c ) Aparato digestlvo.— Dolores abdominales,
d ) Aparato urinarlo.— NORMAL.
e ) Otros signos y sintomas.— Poliartralgias con impotencia funcional y signos inflamatorios en codos,
manos, rodillas, tobillos y pies. Tensiones arteriales de 120/80.
f)  Causa desencadenante.— Amigdalitis.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma.— Hematies: 5.800.000; Hb, 115 por 100; leucocitos, 7.800. (Fôrmula: 53 S, 4 C, 3 E, 5 M, 
35 L.) V. de S., 8 /2 4 . Plaquetas normales.
b) Funciôn renal.— Urea: 25 mg. por 100; Crs, 1,08 mg. por 100; Ccr, 67,5 m l/m in.
Orina: Densidad 1.024, reacciôn àcida, sedimento normal.
c ) Otros anàiisis.— ASLO 833 U Todd.
Espectro proteico: Proteinas totales, 6,90 gr. por 100; albùmina, 3,48; alfa-1, 0,31; alfa-2, 0,81; beta, 
1,24; gammaglobulina, 1,06.
C ’3: 158 mg por 100; fenômeno LE ( —  ).
Crioaglutininas ( —  ).
d ) Radiografias.— Tôrax y simple de abdomen normales.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nùm. 72 B 1.451 (biopsia de piel) (F. J. D .).
RESUMEN: La lesiôn màs llamativa aparece a nivel vascular, en vasos de pequeno calibre, sobre 
todo capilares de la dermis superficial y media. Muchos de ellos muestran engrosamiento de las célu­
las endoteliales, haciendo prominencia hacia la luz, la pared aparece mal delimitada por edema e inva- 
siôn de leucocitos polinucleares neutrôfilos y, en mener proporciôn, eosinôfilos que junto a la presencia 
de trombos de fibrina Megan a veces casi a obliterar la luz. Este infiltrado se extiende también en el 
tejido perivascular entre las fibras colàgenas. Es llamativa también la extravasaciôn hemàtica, y la exis­
tencia de "polvo nuclear ” por desintegraciôn de los nùcleos de los leucocitos (figs. 57 y 58 ).
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Es amigdalectomizado, con lo que mejoran râpidamente sus lesiones cutàneas y ceden la inflama­
ciôn articular y los dolores abdominales. Es dado de alta con 1.200.000 U. I. al mes de penicilina ben­
zatina, 100 mg. diarios de azatioprina y 8 m g/dfa  de 6-metil-prednisolona.
A los seis meses sigue asintomâtico y se recomienda que siga tan sôlo tratamiento profilàctico 
con penicilina benzatina.
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C A S O  S - H - 8
L. C. C.— Sexo: Membra. Edad: 5 anos. Ingreso: 30-X-67.
Comienzo de los slntomM: Un aOo antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a ) Flebre.— NO.
b) Lesk>nes cutâneas.— Brotes de màculas eritematosas en piel de extremidades, abdomen y regiôn 
glütea (prim er sintom as), que continüan de forma intermitente hasta su ingreso.
c ) Aparato digesthro.— Dolores abdominales difusos. Un episodio de melena y otro de hematemesis.
d ) Aparato urinarfo.— Edemas parpebrales.
e) Otro» stgno» y sfntomas.— Fue amigdalectomizada en marzo de 1966 sin mejorar luego su cuadro. 
Tensiones arteriales de 100/70.
f)  Causa desencadenante.— Faringo-amigdalitis.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a ) Hemograma.— Hemati'es, 4.750.000; Mb, 93 por 100; leucocitos, 7.200. (Fôrmula: 68 S, 5 C, 2 M, 
25 L.) V. de S., 22 /46 .
b) Funclôn renal— Urea: 22 mg. por 100.
Orina: Densidad, 1.015, reacciôn âcida; indicios marcados de proteinuria.
Addis: 14.400.000 hematîes (vol. tota l); 4.800.000 leucocitos (vol. total).
c ) Otros anéllsis.— ASLO 12 U. Todd.
Espectro proteico: 7,91 gr. por 100 de proteînas totales, con 4,29 de albumine, 0,22 de alfa-1; 1,67 
de alfa-2; 1,27 de beta y 0,46 de gamma globuline. Mantoux al 1 /10.000 ( —  ).
d ) Radiograffas.— Simple de abdomen y pielografias normales.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nûm. 34.559 (biopsie renal) (F. J. D .).
RESUMEN: Las lesiones glomerulares son de caràcter local, a veces con sinequias capsulares y 
también de tipo proliferative discrete con aumento de células endoteliales. Estas lesiones no afectan a 
todos los glomérulos, apareciendo algunos bien conserved os y une sôlo totalmente hialinizado. La reac­
ciôn capsuler es escasa y también local.
No fiay alteraciones de et ras estructuras.
Es, pues, une glomerulonefritis focal y local, como habitualmente se observa en la purpura de Schôn- 
lein-Henoch.
Nûm. 69 B 3.540 (biopsie renal) (F. J. D .).
RESUMEN: La histologie del cilindro renal es normal, con une discrete lesiôn residual.
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Se inicia el tratamiento con penicilina benzatina ( 1.200.000 U. I. mensuel) y vitamine C.
Desde entonces ha estado asintomâtica y en todas las revisiones efectuadas hasta 1974 las determi- 
naciones analiticas y la segunda biopsie renal, practicada en 1969 (ver mas arriba), han sido estricta- 
mente normales.
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C A S O  S - H - 9
p. H. M.— Sexo: Varôn. Edad: 16 anos. Ingreso: 18-IV-73.
Comienzo de los sintomas: Dos semanas antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a) Flet>re.— Si, febricula.
b) Lesiones cutâneas.— Purpura en miembros superiores e inferiores, confluante que llega a formar ele-
mentos maculares e incluso ampollas con contenido hemorrâgico (primer sintom a).
c ) Aparato digestIvo.— Dolores abdominales en forma de retortijones.
d) Aparato urlnarlo.— Orinas hematùricas.
e ) Otros signos y sintomas.— NO. Tensiones arteriales de 120/80.
f)  Causa desencadenante.— Probablemente aspirina.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma.— Hematies, 5.000.000; Hb, 96 por 100; leucocitos, 9.900. (Formula: 59 S, 3 C, 1 E, 4 M, 
33 L.) V. de S., 2 /6 .
b) Funclôn renal.— Urea: 45 mg por 100; Crs, 0.80 mg. por 100; Csr, 65 m l/m in.
Orina: Densidad, 1.021; reacciôn âcida; proteinuria de 2,1 g r/l.
Addis: 235.200.000 leucocitos, 114.240.000 hematies; 46.400.000 cilindros granulosos; 2.100.000 cilin- 
dros hialino-granulosos (v. t .) .
c ) Otros anéllsis.— ASLO 12 U. Todd.
Espectro proteico: 6,40 gr. por 100 de proteinas totales, con 3,64 de albümina, 0,15 de alfa-1; 1,10 
de alfa-2; 0,88 de beta y 1,03 de gamma-gicbulina. Determinaciones bioquimicas con el S. M. A. 
12/60 , normales.
d ) Radlografias.— Tôrax y simple de abdomen, normales.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nûm. 73 B 2.992 (biopsia renal) (F. J. D ).
RESUMEN: La afectaciôn fundamental reside en los glomérulos, estando lesionados el 50 por 100 
de los mismos. Las lesiones sôlo comprometen al ovillo y consisten en proliferaciôn fibrosa y celular 
con algunas sinequias. Con los distintos inmunosueros, IgG, IgA, IgN, IgE, C'3, fibrinôgeno y albümina 
no existe fijaciôn a ningùn nivel. Se trata, por tanto, de una glomerulonefritis focal cicatricial que, de 
acuerdo con el criterio clinico, puede encuadrarse dentro de una nefropatia de la purpura de Schôn- 
lein-Henoch.
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
En principio, durante tres-cuatro semanas, siguiô un curso ondulante, con mejoria y empeoramiento 
alternantes a pesar de hacer un tratamiento esteroideo.
Luego espontâneamente, y sôlo con vitamine C y rutina como tratamiento cedieron todas sus mo- 
lestias estando asintomâtico al cabo de un ano, en la revisiôn de 1974 y objetivàndose sôlo 0,4 g r/l. de 
preteinuria y ligera microhematuria, de 14.000.0C0 (v. t.) en el recuento de Add is. El Ccr era de 110 
m l/m in. y el resto de las exploraciones analiticas, estrictamente normal.
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C A S O  S H 10
P R. R.— Sexo: Membre. Edad: 5 enos. Ingreso: 25-VI-73.
Comienzo de los sintomas: Très semenes entes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
e) Flebre.— Si; febricule.
b) Lesiones cutâneas.— Purpura maculer en extremidades inferiores y regiôn glütea en forma de brotes 
de 4-5 dies de dureciôn (primer sintome).
c) Aparato digestivo.— Fuertes dolores abdominales con deposiciones de color negro y en otras ocasio- 
nes rojes.
d) Aparato urlnarlo.— Orines oscures.
e) Otros signos y sintomas.— NO. Tensiones arteriales de 120/65.
f) Causa desencadenante.— Amigdalitis de repeticiôn.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma.— Mematies, 4.390.000; Mb 85 por 100; leucocitos, 9.200. (Fôrmula: 66 8, 3 C, 1 E, 5 M, 
25 L. ) V. de S., 68 /100 . Plaquetas normales. Tiempos de coagulaciôn, hemorragia y protrombina nor­
males.
b) Funclôn renal.— Urea: 28 mg. por 100.
Orina: Densidad, 1.012; reacciôn âcida; proteinuria de 2 gr/l.; leucocitos, 22.500.000; hematies, 
270.720.000, y cilindros hialino-granulosos, 235.000 (v. t .).
c) Otros anéllsis.— ASLO: 12 U. Todd.
Espectro proteico: 5,20 gr. por 100 de proteinas totales, de los cuales 2,31 son de albümina; 0,26,
de alfa-1; 1,16, de alfa-2; 1,05, de beta, y 0,42, de gammaglobuline.
Determinaciones bioquimicas con el SMA 12/60, normales.
d) Radlografias.— Tôrax y abdomen, normales.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nûm. 73 B 2.859 (biopsia renal) (F. J. D.).
RESUMEN: Todos los glomérulos observados muestran ligera hipercelularidad mesangial y endoterifel, 
asi como un engrosamiento mesangial minimo que en algün glomérulo es conjuntivo. No se ven lesio­
nes focales ni depôsitos, estando conservadas el resto de las estructuras.
Con técnicas de inmunofluorescencia se aprecia évidente depôsito granular de localizaciôn mesan­
gial de IgM, IgG, IgA y fibrinôgeno. El C'3 es débilmente positive en los glomérulos y muy acusado en 
el endotelio de una arteria de pequeno calibre.
Se trata de una glomerulonefritis mesangial en el seno de una purpura de Schôniein-Menoch.
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Se iniciô el tratamiento con prednisolona, 25 mg. en dias alternes y penicilina benzatina. Con elle 
mejorô notablemente y a los très meses se suspendieron los corticosteroides.
Luego ha seguido asintomâtica hasta la ültima revisiôn de octubre de 1974. Los anâlisis han ido 
mejorando, y en el ùltimo recuento de Add is tiene sôlo 1.995.000 leucocitos y 2.920.000 hematies, con 
una proteinuria de 0,6 g r/l. y una Crs de 0,80 mg. por 100. Se recomienda ya como tratamiento dieta 
hiposôdica y vitamina C.
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C A S O  S - H - 1 1
C. R. E.— Sexo: Membra. Edad: 16 ahos. Ingreso: 7-111-74.
Comienzo de los sfntomas: Ocho meses antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a) Flebre.— NO.
b) Lesiones cutâneas.— Elementos purpuricos en antebrazos, manos, abdomen y miembros inferiores 
(prim er sintoma) que cedieron en 10-12 dias.
c ) Aparato digestivo.— NORMAL.
d ) Aparato urlnarlo.— Edemas en piernas, al mismo tiempo que las lesiones cutâneas, que cedieron en 
un mes,
e ) Otros signos y sintomas.— Cefalea, con hipertensiôn arterial (180 /120 ) que se iniciô 3-4 meses des- 
pués y se controlô sôlo parcialmente con diversos hipotensores (reserpina, alfa-metil-dopa, diazô- 
xido).
f) Causa desencadenante.— Faringitis.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a ) Hemograma.— Mematies, 4.010.000; 70 por 100 Mb; leucocitos, 5.100. (Fôrmula: 65 S, 4 C, 1 E, 5 M
25 L.) V. de S., 56 /114 . Plaquetas y tiempo de coagulaciôn, hemorragia y protrombina normales.
b ) Funclôn renal.— Urea: 74 mg. por 100; Crs, 2,08 mg. por 100; Ccr, 24,6 m l/m in.
Orina: Densidad, 1.010; reacciôn âcida; proteinuria de 2,3 g r/l.
Add is: 15.860.000 leucocitos; 26.840.000 hematies; 610.000 cilindros hialinos (v. t .).
c ) Otros anéllsis.— ASLO: 833 U. Todd. C ’3: 95 mg. por 100.
Espectro proteico: 7,70 gr. por 100 de proteinas totales con 3,26 de albümina; 0,40 de alfa-1 ; 1,11
de alfa-2; 0,95 de beta y 1,98 de gamma-globulina.
Fenômeno LE ( —  ); anticuerpos antinucleares ( —  ).
E. C. G.: NORMAL.
d) Radlografias.— Tôrax y abdomen, normales.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nûm. 74 B 1.182 (biopsia renal) (F. J. D .).
RESUMEN: Los ovillos glomerulares observados presentan un marcado refuerzo mesangial con au­
mento de la matriz y del componente celular. En un 80 por 100 de los glomérulos hay, ademâs, lesio­
nes mâs evolucionadas que ocupan en unos una parte deJ ovillo y en otros la totalidad, con oblite- 
raciôn de las luces y abundante red fibrilar (figs. 68 y 69 ). Algunas luces capilares muestran trombes
hialinos y alguna arteriola del hilio présenta depôsitos de material fuchinôfilo e hiperplasia parietal. Con
el suero anti-lgM se aprecia en algunos ovillos fijaciôn parcelar, con masas en cierto aspecto algodo- 
noso-reticulado, que afecta a una parte de] ovillo. En un glomérulo se aprecia intensa fijaciôn parietal 
en la arteriola del hilio, ocupando toda su circunferencia. Con el suero anti-C’3, fijaciôn granular peri- 
férica, con caràcter segmentario. IgG, IgA, fibrinôgeno y albümina, negativa. Se trata, pues, de una glome­
rulonefritis mesangial con lesiones focales évolutives a la fibrosis.
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Se trata con dieta hiposôdica, con 30 gr. de proteinas, alfa-metil-dopa, triamterene y clorotiazidas para
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contrôler su tensiôn arterial y dipiridamo por su efecto antiagregante plaquetario.
La tensiôn arterial estâ controlada y las determinaciones analiticas son superponibles en diciembre 
de 1974.
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C A S O  S- H 12
M. C. G.— Sexo: Membra. Edad: 28 anos. Ingreso: 28-1-72.
Comienzo de los sfntomas: Tres anos antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a ) Flebre.— NO.
b) Lesiones cutâneas.— Brote purpürico, de elementos confluentes en piernas y muslos, que cediô en 
dos semanas y no se ha vuelto a repetir.
c ) Aparato digestivo.— NORMAL.
d ) Aparato urlnarlo.— Episodios de orinas hematùricas, coincidiendo con amigdalitis (primer sintoma) 
que se fueron repitiendo hasta su ingreso. Edemas en piernas.
e ) Otros signos y sfntomas.— Un brote de poliartralgias, coincidiendo con los sintomas cutâneos y uri- 
narios que no se ha repetido.
Tensiones arteriales de 130/80.
f)  Causa desencadenante.— Amigdalitis de repeticiôn.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a ) Hemograma.— Mematies, 4.570.000; Mb, 92 por 100; leucocitos, 7.100. (Fôrmula; 48 S, 4 C, 3 E, 5 M, 
40 L.) V. de S., 47 /80 . Plaquetas normales.
b) Funclôn renal.— Urea: 20 mg. por 100; Crs, 1,26 mg. por 100; Ccr, 101 m l/m in.
Orina: Densidad, 1.020; reacciôn âcida; proteinuria de 5 g r/l. microhematuria y cilindros granulosos 
en sedimento.
c ) Otros anâllsis.— ASLO 50 U. Tod.
Espectro proteico: Proteinas totales, 5,90 gr. por 100; albümina, 2,75; alfa-1, 0,30; alfa-*2, 0,92; beta, 
0,76; gamma-globulina, 1.17.
lonograma normal: Compiemento (C ’3 ) ,  180 mg. por 100. Fenômeno LE ( —  ). Test de Rosse, posi­
tive al 1 /16 . Lipides totales, 472 mg. por 100; colesterol, 227 mg. por 100.
d ) Radlografias.— Tôrax y pielografias descendantes sin alteraciones.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nüm. 17.601 (biopsia renal) (Mospital Clinico).
RESUMEN: De los glomérulos estudiados une estâ totalmente hialinizado y dos muestran lesiones 
escasas de proliferaciôn mesangial. El resto présenta segmentes vasculares indemnes al lado de otros 
con proliferaciôn de células endoteliales, mesangiales y epiteliales con sinequias capsulares y forma- 
ciôn a veces de pequenas semilunas. Existen depôsitos P. A. S. positives en el mesangio y en las ba- 
sales de los capilares. Los tubes, en general, bien conservados. En el intersticio se aprecian, ocasional- 
mente, infiltrados inflamatorios de polinucleares y Iinfocitos. En algunas arteriolas hay depôsitos suben- 
doteliales P. A. S. positives. El cuadro corresponde a una glomerulonefritis focal y segmentaria encua- 
drable dentro de la nefropatia del Schôniein-Menoch.
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Desde su primer ingreso ha sido tratado con penicilina benzatina (1.200.000 U. mensual); azatio- 
prina (100 mg. diaries) e indometacina (75-100 mg. diaries).
Clinicamente estâ asintomâtica desde entonces y en las diversas revisiones que se le han practi-
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c a d o  h a s ta  n o v ie m b re  d e  1 9 7 4  h a  id o  d is m in u y e n d o  p a u la t in a m e n te  la  p ro te in u r ia , a u n q u e  t ie n e  to d a -  
v ia  2 ,1 0  g r / l .  en  e l u ltim o  a n â lis is  p ra c t ic a d o . El re s to  d e  las  d e te rm in a c io n e s  a n a lit ic a s  es  ya  e s tr ic ta ­
m e n te  n o rm a l.
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C A S O  S- H 13
C. E. L.— Sexo: Membra. Edad: 13 anos. Ingreso: 11-1-72.
Comtenzo de los sintomas: U n a  s e m a n a  a n te s  d e  su in g res o .
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a )  Flebre.— N O .
b )  Lesiones cutâneas.— B ro te  p u rp ü r ic o , c o n  a lg u n o s  e le m e n to s  c o n flu e n te s  en  p ie s  y  p ie rn a s .
c )  Aparato digestivo.— N O R M A L .
d )  Aparato urlnarlo.— E d e m a s  en  p ie rn a s , d is c re te s .
e )  Otros signos y sintomas.— A rtra lg ia s  en  to b illo s . T e n s io n e s  a rte r ia le s  d e  1 1 5 /7 5 .
f )  Causa desencadenante.— N o filia d a .
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a )  Hemograma.— M e m a tie s , 4 .7 6 0 .0 0 0 ; Mb, 9 5  p o r 100; le u c o c ito s , 7 .8 0 0 . (F o rm u la : 51 S , 1 0 ,  8  E, 2  M , 
3 8  L .)  V . d e  S ., 2 0 /4 0 .  P la q u e ta s  n o rm a le s .
b )  Funclôn renal.— U re a : 8  m g. p o r 100 ; C rs , 0 ,5 0  m g. p o r 100; C c r, 1 0 6  m l/m in .
O rin a : D e n s id a d  1 .0 2 1 , re a c c iô n  â c id a , p ro te in u r ia  d e  0 ,6 3  g r / l . ,  9 h e m a tie s  p o r  c a m p o  e n  e l s e d i­
m en to .
c )  Otros anâlisis.— A S L O  1 2 5  U. T o d d .
E s p e c tro  p ro te ic o : P ro te in a s  to ta le s , 6 ,7 0  g r. p o r 100; a lb ü m in a , 2 ,8 1 ; a lfa -1 , 0 ,4 8 ; a lfa -2 , 1 ,03 ; b e ta , 
0 ,9 9 , y g a m m a -g lo b u lin a , 1 ,73 .
F e n ô m e n o  LE , n e g a tiv o .
C o m p ie m e n to , 1 49  U . M. 50 .
d )  Radlografias.— T ô ra x  y u ro g ra fia s  d e s c e n d a n te s  n o rm a le s .
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
N ü m . 1 8 .0 4 8  (b io p s ia  re n a l)  (H o s p ita l C lin ic o ) .
RESUMEN: D e los 2 6  g lo m é ru lo s  e s tu d ia d o s  la  m ay o ria  son  n o rm a le s  y e l re s to  m u e s tra  p e q u e n o s  
fo c o s  d e  p ro life ra c iô n  c e lu la r  a n ive l d e  a lg u n o s  s eg m e n to s  c o n  fo rm a c iô n  d e  s in e q u ia s  c o n  las  c â p -  
s u la s . T u b o s , a rte r ia s  e  in te rs tic io , n o rm a le s .
S e  tra ta  d e  le s io n e s  re s id u a le s  d e  un a  g lo m e ru lo n e fr it is  fo c a l c o m o  la q u e  se  o b s e rv a  en  la  p ü rp u ra  
d e  S c h ô n ie in -M e n o c h .
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Las le s io n e s  c u tâ n e a s , los e d e m a s  y las  m a n ife s ta c io n e s  a r t ic u la re s  c e d ie ro n  e s p o n tâ n e a m e n te  d u ­
ra n te  su e s ta n c ia  en  e l M osp ita l y lu e g o  no  s e  han  v u e lto  a p re s e n ta r .
Ma s id o  tra ta d a  con  p e n ic ilin a  b e z a n tin a  (1 .2 0 0 .0 0 0  U. m e n s u a le s ) y en  la ü lt im a  rev is iô n  d e  a g o s -  
to  d e  1 9 7 3  c o n tin u a b a  a s in to m â tic a , s ie n d o  to d a s  las d e te rm in a c io n e s  a n a lit ic a s  n o rm a le s , c o n  un a  p ro ­
te in u r ia  d e  0 ,1 2  g r / l .
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C A S O  S - H - 1 4
A. M. S.— Sexo: Membra. Edad: 28 anos. Ingreso: 2-1-71.
Comienzo de los sintomas: U n m es  a n te s  d e  su in g res o .
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a )  Flebre.— N O .
b )  Lesiones cutâneas.— P u rp u ra  en  p ie rn a s  c o n flu e n te  co n  e q u im o s is  y le s io n e s  n e c rô tic a s  a  n ive l d e  
m a le o lo s .
c )  Aparato digestivo.— M o le s tia s  d if usas  a b d o m in a le s , c o n  h e c e s  n o rm a le s .
d )  Aparato urlnarlo.— L ig e ro s  e d e m a s  en  p ie rn a s .
e )  Otros signos y sintomas.— A rtra lg ia s  d if usas  e n  ro d illa s , to b illo s  y re g iô n  lu m b ar.
T e n s io n e s  a r te r ia le s  d e  1 2 0 /8 0 .
f )  Causa desencadenante.— A m ig d a litis .
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a )  Hemograma.— M e m a tie s , 4 .2 6 0 .0 0 0 ; Mb 8 0  p o r 100 ; le u c o c ito s , 6 .9 0 0 . (F ô rm u la : 6 3  8 ,  2 0 ,  3 E , 1 M ,
31 L .)  V . d e  S ., 8 /1 8 .  P la q u e ta s  y e s tu d io  d e  la  c o a g u la c iô n , n o rm a le s .
b ) Funclôn renal.— U re a : 16  m g. p o r 100 .
O rin a : D e n s id a d , 1 .0 2 5 ; re a c c iô n  â c id a , p ro te in u r ia  d e  1 ,2 3  g r / l .  S e d im e n to  c o n  13 h e m a tie s  p o r c a m ­
po , 8 le u c o c ito s  y c ilin d ro s  g ra n u lo s o s .
c )  Otros anâlisis.— A S L O . 3 3 3  U. T o d d .
E s p e c tro  p ro te ic o : P ro te in a s  to ta le s , 6 ,8 0  g r. p o r 100; a lb ü m in a , 3 ,1 4 ; a lfa -1 , 0 ,3 8 ; a lfa -2 , 1 ,11 ; b e ta , 0 ,64 ;  
g a m m a g lo b u lin a , 1 ,5 3 .
F e n ô m e n o  L. E. ( — ) .
d )  Radlografias.— T ô ra x , s im p le  d e  a b d o m e n  y  u ro g ra fia s  n o rm a le s .
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
N üm . 1 3 .8 4 4  (b io p s ia  re n a l)  (H o s p ita l C l in ic o ) .
RESUMEN: La a rq u ite c tu ra  g lo m e ru la r  e s tâ  b a s ta n te  c o n s e rv a d a , a u n q u e  e x is te  un d is c re te  a u m e n to  
d e  la c e lu la r id a d  p o r p ro life ra c iô n  d e  c é lu la s  m e s a n g ia le s . En a lg u n o s  se  a p re c ia  u n a  a fe c ta c iô n  m âs  
lla m a tiv a  a n ive l d e  a lg u n o s  s e g m e n to s  c o n s is te n te  e n  a c ù m u lo s  d e  c é lu la s  p ro life ra d a s  q u e , ju n to  con  
d e p ô s ito s  h ia lin o s , o b lite ra n  a lg u n o s  c a p ila re s , e x is tie n d o  s in e q u ia s  c a p s u la re s  a d ic h o  n ive l. Los tü b u lo s
m u e stra n  h e m a tie s  y e x u d a d o  a lb u m in o id e o  en  su lu z . El in te rs tic io  es  n o rm a l.
Las le s io n e s  son  c o m p a tib le s  con  la  n e fro p a tia  d e  la  p u rp u ra  d e  S c h ô n ie in -H e n o c h .
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
En unos d ias  d e s a p a re c e n  las le s io n e s  c u tâ n e a s  y es  d a d a - d e  a lta  co n  p e n ic ilin a  b e n z a tin a  
(1 .2 0 0 .0 0 0  U . I. c a d a  tre s  s e m a n a s ) y v ita m in a  C.
V a r ie s  m es e s  d e s p u é s , a ra iz  d e  un p ro c e s o  c a ta r ra l, tu v o  h e m a tu ria  d u ra n te  tres  d ias , s in  le s io n e s  
c u tâ n e a s .
Y  a  los d ie z  m es e s  d e  su in g res o  e s ta b a  a s in to m â tic a  y c o n  e x p lo ra c io n e s  a n a lit ic a s  n o rm a le s , a  ex-
c e p c iô n  d e  un a  d is c re ta  p ro te in u r ia  d e  0 ,5 3  g r / l .
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C A S O  S- H 15
F. L. S.— Sexo: Varôn. Edad: 29 anos. Ingreso: 20-1-74.
Comienzo de los sintomas: D os  s e m a n a s  a n te s  d e  su in g res o .
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a )  Flebre.— S i, d e  38»-39".
b )  Lesiones cutâneas.— L e s io n e s  p u rp u ric a s  en  m ie m b ro s  in fe r io re s , c o n flu e n te s  en  fo rm a  d e  m à c u lo -p é -  
p u ia s  ro jo -v io iâ c e a s .
c )  Aparato digestivo.— M o le s tia s  a b d o m in a le s  d ifu s as  tra n s ito r ia s .
d )  Aparato urlnarlo.— U n s o lo  e p is o d io  d e  o r in a s  o s c u ra s  q u e  c e d iô  en  d o s -tre s  d ia s  s in  v o lv e rs e  a re ­
p e tir .
e )  Otros signos y sintomas.— P o lia rtra lg ia s  co n  d is c re ta  in fla m a c iô n  d e  ro d illa s  y to b illo s  (p r im e r  s in ­
to m a ) .
T e n s io n e s  a rte r ia le s  d e  1 3 5 /8 0 .
f )  Causa desencadenante.— F a rin g o -a m ig d a litis .
T ie n e  a n te c e d e n tè s  d e  s e n s ib iliz a c iô n  a  p e n ic ilin a .
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a )  Hemograma.— H e m a tie s , 5 .1 2 0 .0 0 0 ; H b  9 8  p o r 100; le u c o c ito s , 8 .8 0 0 . (F ô rm u la : 70  S, 2 C, 1 E, 2 M , 
2 5  L .)  V . d e  S ., 2 5 /5 0  P la q u e ta s  n o rm a le s .
b ) Funclôn renal.— U re a : 16 m g. p o r 100 .
O rin a : D e n s id a d , 1 .0 3 0; re a c c iô n  â c id a , s e d im e n to  n o rm a l.
c )  Otros anâlisis.— A S L O : 5 0 0  U. T o d d .
E s p e c tro  p ro te ic o : P ro te in a s  to ta le s , 8 ,5 0  gr. p o r 100; a lb ü m in a , 3 ,8 7 ; a lfa -1 , 0 ,4 0 ; a lfa -2 , 0 ,8 5 ; b e ta ,
1 ,25 ; g a m m a -g lo b u lin a , 1 ,5 6 . In m u n o e le c tro fo re s is  n o rm a l.
F e n ô m e n o  L. E. y c rio a g lu tin in a s , n e g a tiv e s .
d )  Radlografias.— T ô ra x , e s tô m a g o  y p ie lo g ra fia s  d e s c e n d e n te s , n o rm a le s .
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
N ü m . 9 .2 7 2  (b io p s ia  c u tâ n e a )  (L a b o ra to r io  d e .H is to p a to lo g ia  d e l P ro f. G ô m e z  O r b a n e ja ) .
RESUMEN: S e  o b s e rv a n  d e n s o s  in filtra d o s  p e r ic a p ila re s  c o n s titu id o s  p o r n e u trô filo s  y a lg u n o s  eos i 
n ô filo s  q u e  ro d e a n  a l v as o  e in filtra n  la  p a re d  en  su to ta lid a d . A lg u n o s  p o lin u c le a re s  p re s e n ta n  fe n o m e  
nos le u c o c ito c lâ s ic o s . La e x tra v a s a c iô n  h e m â tic a  es  m o d e ra d a . No s e  ha o b s e rv a d o  n e c ro s is  f ib rin o id e  
en  los p e q u e n o s  v as o s  a fe c to s .
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
S e  in ic ia  co n  p e q u e h a s  do s is  d e  6 -m e til-p re d n is o lo n a  (4  m g. en  d ia s  a lte rn o s ) ,  y a la  v is ta  d e  la
s e n s ib iliz a c iô n  a la  p e n ic ilin a , se  re c o m ie n d a  tra ta m ie n to  p re c o z  d e  las  in fe c c io n e s  fa r in g o -a m ig d a la re s
co n  e r itro m ic in a .
A l c a b o  d e  un m es  tu vo  o tro  c u a d ro  d e  in fe c c iô n  fa r in g e a  q u e  fu e  s e g u id o  d e  un n u ev o  b ro te  p u r­
p ü ric o , q u e  c e d iô  c o n  la  a d m ia is tra c iô n  d e  7 5 0  m g. d ia r io s  d e  p a n to m ic in a . F u e  d a d o  d e  a lta  re c o m e n -  
d a n d o  un tra ta m ie n to  c ic lic o  con  d ic h o  a n tib iô tic o .
N o  ha  v u e lto  a  p re s e n ta r  n in g ù n  o tro  e p is o d io  al c ab o  d e  d ie z  m es e s .
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C A S O  S - H - 1 6
M. R. U.— Sexo: Varôn. Edad: 54 anos. Ingreso: 23-XI-72.
Comienzo de los sfntomas: Q u in c e  d ia s  a n te s  d e  su in g reso .
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a )  Flebre.— Si; fe b r ic u la .
b )  Lesiones cutâneas.— B ro te  p u rp ü r ic o  d is e m in a d o  p o r to d o  el c u e rp o , p e ro  d e  p re d o m in io  e n  m ie m ­
bros  in fe r io re s , d o n d e  en  o c a s io n e s  a d q u ie re  c a rà c te r  m â c u lo -p a p u lo s o  (p r im e r  s in to m a ) .
c )  Aparato digestivo.— D o lo r a b d o m in a l, m as  lo c a liz a d o  en  e p ig a s tr io . V ô m ito s  a lim e n tic io s .
d )  Aparato urlnarlo.— E d e m a s  e n  to b illo s .
e )  Otros signos y sintomas.— P o lia rtra lg ia s  d ifusas .
T e n s io n e s  a r te r ia le s  d e  1 3 0 /7 0 .
f )  Causa desencadenante.— E s tre p to m ic in a .
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a )  Hemograma.— H e m a tie s , 4 .3 5 0 .0 0 0 ;  H b  87  p o r 100; le u c o c ito s , 1 2 .9 0 0 . (F ô rm u la : 71 S , 5 C , 4 E, 7 M . 
13 L .)  V . d e  S ., 4 5 /7 8 .
P la q u e ta s  y e s tu d io  d e  la  c o a g u la c iô n , n o rm a le s .
b ) Funclôn renal.— U re a : 3 3  m g. p o r 1 00  (a u to a n a liz a d o r  u r e a s a ) .
C rs : 1 ,6 8  m g. p o r 100; C cr: 5 0 ,4  m l/m in .
O rin a : D e n s id a d , 1 .0 1 8 ; re a c c iô n  â c id a ; p ro te in u ria  d e  7 ,1 0  g r / l . ;  s e d im e n to  c o n  m ic ro h e m a tu ria  y 
c ilin d ro s  g ra n u lo s o s .
c )  Otros anâlisis.— A S L O : 12 U . T o d d .
E s p e c tro  p ro te ic o : 6 ,7 0  g r. p o r 1 00  d e  p ro te in a s  to ta le s ; 0 ,4 0  d e  a lfa -1 ; 1 d e  a lfa -2 ; 1 ,2 4  d e  b e ta , y 
1 ,1 2  d e  g a m m a g lo b u lin a ; a lb ü m in a , 2 ,9 3 .
C ’3 , 1 30  m g. p o r 1 00 . F e n ô m e n o  L. E ., n e g a tiv o . M a n to u x , - F - f ;  lip id o s  to ta le s , 5 8 2  m g. p o r 100 . 
C o le s te ro l, 181 m g . p o r 1 00 .
d )  Radlografias.— T ô ra x , con  m o d e ra d a  e lo n g a c iô n  a ô rtic a , s in  p a to lo g ia  p u lm o n a r.
P ie lo g ra fia s  y s im p le  d e  a b d o m e n , n o rm a le s .
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
N üm . 2 1 .7 0 9  (b io p s ia  re n a l)  (H o s p ita l C lin ic o ) .
RESUMEN: Los g lo m é ru lo s  e s tâ n  a u m e n ta d o s  d e  ta m a n o  y  son  m uy c e lu la re s . A p ro x im a d a m e n te  la 
m ita d  m u e stra n  p ro life ra c iô n  d e  c é lu la s  e p ite lia le s  fo rm a n d o  s e m ilu n a s  c o m p lé ta s  o d e  p e q u e n o  ta m a ­
no. A d e m â s  e x is te  p ro life ra c iô n  d e  c é lu la s  e n d o te lia le s  y m e s a n g ia le s , con  o b lite ra c iô n  d e  a lg u n a s  lu ce s  
c a p ila re s . La m e m b ra n a  b asa i a p a re c e  en o c a s io n e s  ir re g u la r  y lig e ra m e n te  e n g ro s a d a . E x is te  e x u d a -  
c iô n  d e  p o lin u c le a re s  en  m e d ia n a  c a n tid a d .
El in te rs tic io  e s tâ  e d e m a to s o  e  in filtra d o  d e  fo rm a  fo c a l p o r p o lin u c le a re s  y lin fo c ito s . A rte r ia s  con  
d is c re ta  fib ro s is  d e  la  in tim a  y a r te r io la s  c o n  d e p ô s ito s  h ia lin o s  s u b e n d o te lia le s  ir re g u la re s .
El c u a d ro  c o rre s p o n d e  a un a  g lo m e ru lo n e fr it is  p ro life ra tiv a  d if u sa , q u e  p u e d e  p re s e n ta rs e  en  la p ü r­
p u ra  d e  S c h ô n ie in -H e n o c h .
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
In ic ia lm e n te  se  tra tô  con  2 0  m g. d ia r io s  d e  6 -m e til-p re d n is o lo n a , co n  lo  q u e  d e s a p a re c iô  e l c u a d ro
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c u tâ n e o  y  m e jo ra ro n  los e d e m a s . L u eg o  se  a d m in is tra ro n  1 5 0  m g . d ia r io s  d e  c ic lo fo s fa m id a  y  4 0  m g. d ia ­
rio s  d e  fu ro s e m id a , c o n  lo  q u e  fu e  d a d o  d e  a lta .
En la  rev is iô n  p ra c t ic a d a  c u a tro  m es e s  d e s p u é s  e s ta b a  a s in to m â tic o . La  p ro te in u r ia  h a b ia  d e s c e n d i-  
d o  a  0 ,7 0  g r / l .  y  e l re s to  d e  la  a n a lit ic a  e ra  n o rm a l. N o  hay  n o tic ia s  d e  su e v o lu c iô n  p o s te r io r .
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E) ANGEITIS CUTANEAS
C A S O  A- C- 1
N. O. S.— Sexo: Varôn. Edad: 61 anos. ingreso: 10-1-73.
Comienzo de los sintomas: O c h o  d ia s  a n te s  d e  su in g res o .
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a )  Lesiones cutâneas.— B ro te  p u rp ü r ic o  en m ie m b ro s  in fe r io re s , co n  le s io n es  c o n flu e n te s  m a c u lo s a s  q u e  
e v o lu c io n a ro n  ra p id a m e n te  a  p a p u la s  y a  v e s ic u la s .
b )  Otros signos y sintomas.— D ia b e te s  m e llitu s . T e n s io n e s  a rte r ia le s  d e  1 1 0 /7 0 .
c )  Causa desencadenante.— T o lb u ta m id e .
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a )  Hemograma.— H e m a tie s , 3 .5 0 0 .0 0 0 ; H b  1 2 ,3  g r. p o r 100; le u c o c ito s , 4 .6 0 0 . (F ô rm u la , 54  S , 4 C , 2 E,
6  M , 3 4  L .)  V . d e  S ., 7 5 /1 1 0 .
b )  Funclôn renal.— U re a : 18  m g. p o r 1 00  (a u to a n a liz a d o r ) .
O rin a : D e n s id a d , 1 .0 2 2 ; re a c c iô n  â c id a ; g lu c o s u ria  d e  31 g r / l .  S e d im e n to , n o rm a l.
G iu c e m ia , 2 3 8  m g. p o r 100.
c )  Otros anéllsis.— E s p e c tro  p ro te ic o : P ro te in a s  to ta le s , 7 ,3  gr. p o r 100; a lb ü m in a , 3 ,0 3 ; a lfa -1 , 0 ,60 ; a l- 
fa -2 , 1 ,0 9 ; b e ta , 1 ,1 7 ; g a m m a g lo b u lin a , 1 ,41 .
d )  Radlografias.— T ô ra x : A te ro m a  a ô rtic o .
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
N ü m . 7 .8 1 7  (L a b o ra to r io  d e  H is to p a to lo g ia  d e l P ro f. G ô m e z  O rb a n e ja ) .
RESUMEN: B ajo  u n a  e p id e rm is  in te n s a m e n te  n e c ro b iô tic a , la d e rm is  s u p e rfic ia l y m e d ia , y p a rc ia l­
m e n te  la  p ro fu n d a , son  a s ie n to  d e  in ten se s  le s io n es  v a s c u la re s  c o n s is te n te s  en  un a  n e c ro s is  f ib r in o i­
d e  d e  n u m e ro s o s  vas o s  d e  p e q u e n o  y m e d ia n o  c a lib re . T a m b ié n  es d e  g ran  in te n s id a d  la e x tra v a s a c iô n  h e ­
m â tic a  y  e l c o m p o n e n te  in fla m a to r io , e s e n c ia lm e n te  d e  p o lin u c le a re s  n e u trô filo s , con  a b u n d a n te  le u c o -  
c ito c la s ia .
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
S e  tra ta  c o n  b a n o s  d e  s u lfa to  d e  c o b re  y en  d o s  s em a n a s  d e s a p a re c e n  las  le s io n es , q u e d a n d o  sô lo  
a lg u n a s  p ig m e n ta c io n e s  o s c u ra s  re s id u a le s . N o  ha  v u e lto  a  te n e r  d e s d e  e n to n c e s  n in g ù n  o tro  e p is o d io . 
S u d ia b e te s  s e  c o n trô la  c o n  d ie ta  e  in su lin a .
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C A S O  A - C - 2
M. F. M.— Sexo: Membra. Edad: 52 anos. Ingreso: 1-XII-62.
Conrlenzo de los sintomas: D os  a n o s  a n te s  d e  su in g res o .
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a )  Lesiones cutâneas.— B ro tes  in v e rn a le s , d e  p la ç a s  v io là c e a s  con  in d u ra c iô n  s u b c u tà n e a , d is c re ta m e n -
te  d o lo ro s a s  a la  p a lp a c iô n , q u e  c e d e n  e n  u n a  o d o s  s e m a n a s .
b )  Otros signos y sintomas.— A n te c e d e n te s  d e  lu es , a  los 2 3  a n o s , c u ra d a  c o n  n e o s a lv a s à n . T e n s io n e s  
a rte r ia le s , 1 4 5 /9 0 .
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a )  Hemograma.— M e m a tie s , 4 .5 0 0 .0 0 0 ; M b, 8 8  p o r  100; le u c o c ito s , 6 .0 6 0 . (F ô rm u la : 62  8 , 4  C , 3  E , 2 M ,
2 9  L .)  V . d e  S ., 1 /2 .
b )  Funclôn renal.— U re a ; 3 4  m g . p o r 1 00 .
c )  Causa desencadenante.— P ro b a b le m e n te , in fe c c io n e s  re s p ira to ria s .
O rin a : D e n s id a d , 1 .0 2 3 ; re a c c iô n  â c id a , s e d im e n to , n o rm a l.
c )  Otros anéllsis.— S e ro lo g fa  d e  lu es , n e g a tiv a . M a n to u x , n e g a tiv o .
P ru e b a s  a lé rg ic a s  c u tâ n e a s : In te n s a m e n te  p o s itiv a s  a  P fe iffe r  y  F r ie d ià n d e r; m o d e ra d a m e n te  p o s itiv as  
a  N . C a th a rra lis , n e u m o c o c o , e n te ro c o c o  y  c o lib a c ilo .
d )  Radlografias.— T ô ra x , n o rm a l.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
N û m . 2 0 .0 8 7  (b io p s ia  d e  p ie l)  (F . J . D .)
RESUMEN: S e  a p re c ia n  le s io n e s  d é rm ic a s  v a s c u la re s  y p e r iv a s c u la re s  q u e  se  a c e n tù a n  h a c ia  la  p a r ­
te  s u p e r io r  d e l h ip o d e rm is  d o n d e  hay  u n a  in filtra c iô n  in fla m a to r ia  s u m a m e n te  in ten sa  c o n  m u c h o s  n e u ­
trô filo s , a l m is m o  tie m p o  q u e  p ro life ra c iô n  fib ro b lâ s tic a  c o n  b a s o filia  d e  la  s u s ta n c ia  in te rs tic ia l e n  a l­
g u n a s  zo n a s . E x is te  a lg u n a  v e n a  tro m b o s a d a  c o n  la  p a re d  d e s tru id a  y  a rte r ia s  c u y a  p a re d  s e  h ie n d e  a 
n ive l d e  la  e lâ s t ic a  in te rn a . E x is te  p ro life ra c iô n  d e  la in tim a  e n  a lg u n o s  v as o s  e  in fla m a c iô n  d if usa  d e  
é s to s , m âs  o m e n o s  in ten sa , s ie m p re  c o n  n e u trô filo s . C o n  e l m é to d o  d e  P. A . S . s e  v en  d e p ô s ito s  fib ri-  
n o id e s  e n  la  in tim a  d e  a lg u n a s  a rte r io la s  (fig s . 71 y  7 2 ) .
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
S e  re c o m ie n d a  tra ta m ie n to  p re c o z  y  p ro fila x is  c o n  a n tib iô tic o s  d e  sus  in fe c c io n e s  re s p ira to r ia s  q u e  
s e  c o n s id e ra n  c o m o  d e s e n c a d e n a n te  d e  su v a s c u litis  a lé rg ic a .
N o  hay  n o tic ia s  d e  su e v o lu c iô n  p o s te r io r .
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C A S O  A C - 3
A. M. M.— Sexo: Varôn. Edad: 61 anos. Ingreso: 29-V- 1961.
Comienzo de los sintomas: C u a tro -c in c o  m es e s  a n te s  d e  su in g res o .
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a )  Lesiones cutâneas.— L e s io n e s  p u rp u r ic a s  e n  p ie rn a s ; c o n flu e n te s , c o n  fo rm a c iô n  d e  a m p o lla s  y zo n a s  
n e c rô t ic a s  ( f ig . 7 0 ) .
b )  Otros signos y sintomas.— A n te c e d e n te s  d e  b ro n c o n e u m o p a tia  c rô n ic a . T e n s io n e s  a r te r ia le s , 1 3 0 /7 0 .
c )  Causa desencadenante.— A m in o filin a .
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a )  Hemograma.— H e m a tie s , 5 .6 0 0 .0 0 0 ; H b , 1 16  p o r 100 ; le u c o c ito s , 5 .8 0 0 . (F ô rm u la ; 6 8  S , 2 C , 1 E, 4  M , 
2 5  L .)  V . d e  S ., 0 ,5 /1 .
b ) Funclôn renal.— U re a ; 4 6  m g. p o r 1 00 .
O rin a ; D e n s id a d  1 .0 1 5 ; re a c c iô n  â c id a .
c )  Otros anâllsis.— E. 0 .  G.; S o b re c a rg a  d e  a u r ic u la  y  v e n tr ic u le  d e re c h o s .
d )  Radlografias.— T ô ra x ; C o m p a tib le  c o n  b ro n q u itis  c rô n ic a .
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
N ûm . 1 6 .6 5 6  (b io p s ia  d e  p ie l )  (F . J . D . ) .
RESUMEN: V e s ic u la  d e  lo c a liz a c iô n  s u b e p id é rm ic a  en  c u y a s  m â rg e n e s  y en  e l fo n d e  se  v en  c é lu la s
n e c rô tic a s  y  a b u n d a n te s  le u c o c ito s  p o lin u c le a re s . En la  d e rm is , se  a p re c ia  un in filtra d o  a b ig a r ra d o  d e
p o lin u c le a re s  y c é lu la s  re d o n d a s  a ire d e d o r  d e  los v as o s  e  in filtra n d o  su p a re d , d o n d e  e s  m uy lla m a tiv a  
la  e x is te n c ia  d e  n e c ro s is  f ib r in o id e . La  in fla m a c iô n  s e  e x t ie n d e  a ir e d e d o r  d e  las  fo rm a c io n e s  g la n d u la re s .
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
C o n  16  m g /d ia  d e  6 -m e til-p re d n is o lo n a  c e d e n  e n  d ie z  d ia s  las le s io n e s  c u tâ n e a s , p o r  lo  q u e  s e  re ­
t ira  e l t ra ta m ie n to  e s te ro id e o .
P o s te r io rm e n te , c o in c id ie n d o  c o n  e p is o d io  d e  d is n e a , s e  p u so  un s u p o s ito r io  d e  s o lu filin a , c o n  lo  q u e  
re a p a re c ie ro n  un as  le s io n e s  p u rp û r ic a s  e n  p ie rn a s  q u e  c e d ie ro n  e s p o n tâ n e a m e n te .
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C A S O  A - C - 4
I. M. M.— Sexo: Membra. Edad: 12 anos. Ingreso: 12-IV-1961.
Comienzo de los sintomas: Dos semanas antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a) Lesiones cutâneas.— Lesiones papuiares en piernas y muslos.
b) Otros signos y sfntomas.— Sinusitis crônica que se agudizô tres semanas antes de su ingreso. Ten­
siones arteriales de 100/65.
c) Causa desencadenante.— Probablemente infecciôn bacteriana.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma.— Hematies, 4.120.000; Hb, 85 por 100; leucocitos, 6.300. (Fôrmula: 55 S, 1 C, 6 E, 3 M, 
35 L.) V. de S., 10/28.
b) Funclôn renal.— Urea: 32 mg. por 100.
Orina; Densidad 1.017; reacciôn âcida, sedimento normal.
c) Otros anâlisis.— Investigaciôn de microprecipitinas a alimentes standard, negativa.
Test de Rosse y proteina C reactiva, negatives.
ASLO 125 U. Todd.
Pruebas alérgicas cutâneas a bacterias.— Muy positivas a Friediànder y Pfeiffer; moderadamente po­
sitivas a enterococo y colibacilo.
d) Radiograffas.— Tôrax: NORMAL.
Senos: Sinusitis maxilar bilateral.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nûm. 16.323 (biopsia de piel) (F. J. D.).
RESUMEN: Las alteraciones fondamentales residen a nivel del dermis, en la que existe una notable 
inflamaciôn superficial d if usa y mâs profunda, perivascular invadiendo las paredes de los vasos sobre 
todo a expensas de neutrôfilos y en menor proporciôn, de eosinôfilos. No se observan depôsitos P. A. S. 
positivos.
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Se trata con antibiôticos (penicilina), con lo que mejora notablemente la sinusitis y paralelamente 
ceden lesiones cutâneas.
No hay noticias de su evoluciôn posterior.
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C A S O  A - C - 5
A. C. A.— Sexo: Membra. Edad: 17 anos. Ingreso: 1-XI1-1962.
Comienzo de los sintomas.— Siete meses antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a) Lesiones cutâneas.— Lesiones en forma de plaças violàceas, necrosadas en su centre, en ambos to­
billos y en diferentes estadios de evoluciôn.
b) Otros signos y sintomas.— Operada de estenosis mitral (nueve meses antes de su ingreso). Tensio­
nes arteriales, 110/75.
c) Causa desencadenante.— Penicilina benzatina.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma: Hematies, 4.400.000; Hb, 87 por 100; leucocitos, 8.200. (Fôrmula: 60 S, 2 C, 4 E, 3 M, 
31 L.) V. de S., 12/27.
b) Funclôn renal.— Urea: 31 mg. por 100.
Orina: Densidad 1.023, reacciôn âcida, sedimento normal.
c) Otros anâllsis.— ASLO 12 U. Todd. Mantoux ( — ).
d) Radlografias.— Tôrax, sin alteraciones significatives.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nûm. 20.061 (biopsia de piel) (F. J. D.).
RESUMEN: Piel con zona costrosa rodeada de un infiltrado inflamatorio agudo que en la dermis pré­
senta gran cantidad de vasos de paredes engrosadas y edematizadas donde hay un infiltrado de ieuco- 
citos polinucleares de predominio eosinôfilo y depôsitos de material P. A. S. positive. La proliferaciôn 
celular en muchos sitios adqu'ere caràcter granulomatoso. La elâstica interna tiende a fragmentarse y 
en ocasiones desaparece (fig. 73).
Es, pues, una angeitis alérgica.
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Con la suspensiôn de la penicilina benzatina, que se ponia de forma profilâctica, no volviô a pre­
sentar ningùn episodio similar, estando asintomâtica dos anos después.
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F) ANGEITIS CUTANEO-VISCERALES

C A S O  A - C - V - 1
A. S. F.— Sexo: Varôn. Edad: 51 anos. Ingreso: 22-VII-1970.
Comienzo de los sintomas: Quince dias antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a) Flet>re.— NO.
b) Lesiones cutâneas.— SI (primer sintoma). Edema angioneurôtico ejue durô 1-2 horas, se localizô en 
manos y fue seguido de descamaciôn cutanea.
c) Aparato urlnarlo.— Orinas hematùricas, ocho dias después del comienzo del cuadro.
d) SIstema nervloso.— NORMAL.
e) Otros signos y sintomas.— Tensiones arteriales de 160/120 que, previamente, eran normales.
f) Causa desencadenante.— Inyecciôn de penicilina.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma.— Hematies, 3.300.000; Hb, 61 porlOO; leucocitos, 14.800. (Fôrmula; 67 8, 4 C, 1 E, 2 M, 
26 L.) V. de S., 120/122.
b) Funclôn renal.— Urea: 90 mg. por 100; Crs, 5 mg. por 100; Ccr, 28 ml/min.
Orina: Densidad 1.010; reacciôn âcida, proteinuria de 2,5 gr/l. (72%  albùmina; 1,5 alfa-1 ; 5%  alfa- 
2; 10%  beta, y 7,50 % gammaglobulina).
Addis: 19.000.000 hematies (v. t.); 9.000.000 leucocitos (v. t.).
c) Otros anâllsis.— Espectro proteico: Proteinas totales de 7,8 gr. por 100, con 2,39 de albùmina, 0,20
de alfa-1; 0,74 de alfa-2; 1,21 de beta y 3,26 de gamma-globulina.
lonograma: Na 138, K, 43; Cl, 102; R. A., 19,7 mEq/l.
Calcio, fôsforo y fosfatasas, normales.
Inmunoelectroforesis: Aumento de IgG y de IgA, sin caractères de paraproteina.
E. C. G.: NORMAL.
d) Radiograffas— Tôrax: Aumento de V. I.
Estômago: NORMAL.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nùm. 70 B 277 (biopsia renal) (F. J. D.).
RESUMEN: La patologia fundamental reside a nivel vascular, existiendo en las arterias de pequeno 
calibre, asI como en las arteriolas, hialinizaciôn de su pared y necrosis fibrinoide demostrable por la 
técnica del P. A. S., general en algunas de ellas y zonal en otras. Con la técnica de Gallego se ven fe- 
nômenos de elastosis y alguno aislado de elastorrexis. De los glomérulos, tres se encuentran totalmente 
esclerosados y el resto presentan lesiones que varlan en intensidad y en su estadio evolutive, pudiéndose 
observer en unos imagen lobulillar del ovillo, fenômenos de membranosis, lesiones focales con pérdida
zonal de la permeabilidad capilar, asi como sinequias y refuerzo capsular. El intersticio se encuentra
activado de una manera fundamentalmente zonal, con componente inflamatorio escaso linfocitario. En los 
tùbulos sôlo ocasionalmente se aprecian exudados albuminosos y descamaciôn celular. Se trata de una 
angeitis necrotizante con afectaciôn nefronal évidente (fig. 74).
Nùm. 71 B 4.057 (biopsia renal) (F. J. D ).
RESUMEN: La alteraciôn bâsica sigue siendo a nivel vascular. Las arterias de pequeno calibre pre-
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sentan unas paredes engrosadas con fenômenos de edema y moderada reducciôn de su luz. Las arte­
riolas presentan paredes hiperplâsicas con discreto depôsito de material P. A. S. - f , siendo este depô­
sito muy évidente en una arteriola del hilio glomerular, a nivel subendotelial. No existen fenômenos 
inflamatorios perivasculares.
Con técnicas de inmonofIuorescencia se aprecian depôsitos, focales homogéneos de IgM a nivel 
subendotelial; de IgA, en forma de masas en la pared arteriolar; de C'3 en toda la pared, pero sobre 
todo en la Intima y en un glomérulo pénétra en el ovillo a través de la arteriola del hilio.
Dos de los glomérulos estân esclerosados y el resto muestran discreto refuerzo del mesangio con 
depôsito de material P. A. S. -I-. Hay hipercelularidad glomerular moderada que afecta a algùn asa del 
ovillo y en dos glomérulos se acompana de sinequias con la câpsula de Bowmann.
Es, pues, una arteriopatia de indudable mécanisme inmunolôgico, en fase residual desde el punto 
de vista necrotizante, pero mâs proliferativa que en la biopsia anterior.
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Se trata inicialmente con andrôgenos e hipotensores con lo que mejora notablemente y al cabo de 
seis meses estâ prâcticamente asintomâtico con tensiones arteriales de 140/85; siendo el Ccr de 
82 ml/min. y la urea de 40 mg. por 100. Tan sôlo tiene 0,5 gr/l. de proteinuria con 13.000.000 de he­
maties y 700.000 leucocitos en el recuento de Addis.
Se practica un PK (transferencia pasiva) frente a la penicilina que résulta moderadamente positiva.
La nueva biopsia renal se describe mâs arriba.
Desde entonces sigue asintomâtico.
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C A S O  A - C - V - 2
F. D. G.— Sexo: Hembra. Edad: 40 anos. Ingreso: 28-X-71.
Comienzo de los sintomas: Tenta una bronconeumopatia crônica e ingresô con una agudizaciôn de su pro­
ceso, consecuencia de una infecciôn por Klebsiella preumoniae. A los ocho dias de iniciar un tratamiento 
médico con antibiôticos se inicia el cuadro.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a) Flebre.— NO.
b) Lesiones cutâneas.— Lesiones eritemato-ampollosas generalizadas.
c) Aparato urlnarlo.— NORMAL.
d) SIstema nervloso.— Si (primer sintoma). Parestesias, paresia flâcida con atrofias y arreflexia en 
miembros inferiores.
e) Otros signos y sintomas.— Diarrea sanguinolenta.
Artritis en muheca derecha.
Tensiones arteriales de 145/90.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograpia.— Hematies, 4.300.000; Hb, 86 por 100; leucocitos, 10.000. (Fôrmula: 38 S, 3 C, 28 E, 
4 M, 27 L.) V. de S., 26/52.
b) Funclôn renal.— Urea: 20 mg. por 100.
Orina: 1.020 de densidad; reacciôn âcida, sedimento normal.
c) Otros anâlisis.— Espectro proteico: 6,8 gr. por 100 de proteinas totales, con 2,36 de albùmina; 0,72 
de alfa-1 ; 1,01 de alfa-2; 0,82 de beta, y 1,89 de gamma-globulina.
IgG, 1.120 mg. por 100; IgA, 230 mg. por 100; IgM, 74 mg. por 106.
C’3, 170 mg. por 100. Test de Rosse, positive (1/256).
Fermentos musculares, normales.
E. M. G.: Afectaciôn neurôgena periférica.
d) Radlografias.— Tôrax; enfisema.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
(Biopsia de piel) (Laboratorio de Histopatologia del Prof. Gômez Orbaneja).
RESUMEN: Vesicula de localizaciôn subepidérmica con epidermis poco alterada. En la dermis subya- 
cente, necrosis fibrinoide a nivel de las arteriolas, con fenômenos de leucocitoclasia e infiltrados de neu­
trôfilos, eosinôfilos y linfocitos.
(Biopsias muscular y de nervio) (Hospital Clinico).
a) Mùsculo.— En las arterias de mayor calibre se observan focos de necrosis de la intima, a veces 
con iniciaciôn de trombosis a ese nivel; existe una infiltraciôn celular sobre todo en la capa media y 
en la adventicia, de neutrôfilos, linfocitos y eosinôfilos. En la pared de los vasos pequenos, infiltraciôn 
celular similar, con fenômenos de leucocitoclasia. Algunas fibras musculares estân atrôficas, pero en ge­
neral suelen estar conservadas. Existe una marcada infiltraciôn linfocitaria intersticial.
b) Nervio.— Se aprecia marcada infiltraciôn celular en los pequenos vasos, y en algunos la luz estâ 
ocupada por un trombo de fibrina en vîas de organizaciôn; no se observa en ningùn vaso fenômenos de 
necrosis fibrinoide.
Existe una pérdida total o casi total de las vainas de mielina en la mayoria de las fibras nerviosas,
— 431 —
estando întegros los axones y las células de Schwann, lo que se comprueba con el estudio por micros- 
copia electrônica.
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Se inicia el tratamiento con corticosteroides (60-80 mg. de 6-metil-prednisolona/dia), con lo que des­
aparecen rapidamente casi todas las molestias. Es dada de alta tan sôlo con atrofia muscular moderada 
en extremidades inferiores.
No hay noticias de su evoluciôn posterior.
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C A S O  A - C - V - 3
A. P. L.— Sexo: Membra. Edad: 7 anos. Ingreso: 1-VII-1961.
Comlenzo de los sintomas: Tres meses antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION: 
a ) Flebre.— No.
b) Leaiones cutàneas.— Si (primer sfntoma); equimosis generalizadas, que cedieron en 10-15 dias.
c) Aparato urlnario.— Normal.
d) Sistema nervioso.— Normal.
e) Otros signos y sfntomaa.— Epistaxis y hemorragia genital, iniciales, que cedieron espontàneamente. 
Hepatomegalia de 3-4 cm.
Esplenomegalia de 3 cm. y microadenopatias.
Claudicaciôn intermitente en ambos miembros inferiores con pulsos popllteos y pedios abolidos. 
Tensiones arteriales de 100/50.
f) Causa desencadenante.— Posiblemente ajenjo.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma.— Hematies, 4.400.000; Mb, 80 por 100; leucocitos, 9.000. (Fôrmula: 48 S, 2 C, 14 E, 3 M, 
33 L.) V. de S., 45/72.
Plaquetas normales.
Médula ôsea: Eosinofilia (14% ) y linfocitosis, estando normales las otras series.
b) Funciôn renal.— Urea: 34 mg. por 100.
Orina: Densidad, 1.020; reacciôn âcida, sedimento normal.
c) Otros anâlisis.— Espectro proteico: 6,5 gr. por 100 de proteinas totales, con 2,36 de albumina; 0,34 
de alfa-1; 1,01 de alfa-2; 0,82 de beta, y 1,89 de gamma-globulina.
Test de Rosse, positive al 1/4; crioaglutininas, positivas al 1/4.
Serologia de lues y parasites en heces (— ).
d) Radiografias.—Tôrax, normal.
3. EVOLUCiON Y TRATAMIENTO:
Se practice simpatectomi'a lumbar izquierda y se inicia tratamiento con prednisolone (1 mg/kg. de 
peso). Con elle desaparece la eosinofilia y la hepato-esplenomegalia. Sin embargo, continua con signos 
de claudicaciôn intermitente a la que se anaden lesiones trôficas en dedos de pie izquierdo, le que oblige 
a amputarle la pierna en octubre de 1961 y posteriormente se amputa también la pierna derecha. Desde 
entonces esta asintomâtica.
4. ANATOMlA PATGLOGICA:
Num. 17.670 (miembros inferiores) (F. J. D.).
RESUMEN: Las arteries muestran fenômenos de endarteritis con trombosis que ocupan practicamen- 
te toda su luz. A nivel de la media existe une marcada infiltraciôn leucocitaria; la elâstica interna esté 
engrosada y conservada en algunas zonas, mientras que en otras aparece rota y desfiecada. No existen 
granulomes en la adventicia.
Se trata de une arteritis alérgica esclerosante.
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C A S O  A - C - V - 4
D. M. S.— Sexo: Membra. Edad: 6 anos. Ingreso: 8-XI-1960.
Comlenzo de los sintomas: Dos anos antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a) Flebre.— Si; febrlcula.
b) Lesiones cutàneas.— SI (primer sintoma); lesiones ampollosas, con prurito en piernas, que cedian 
en 2-3 semanas y reaparecian.
Unos meses antes de su ingreso, ademâs, lesiones purpùricas general izadas y posteriormente ne­
crosis en dedos de los manos y livedo reticular en miembros inferiores, con zonas necrôticas.
c) Aparato urlnario.— Normal.
d) Sistema nervioso.— Normal.
e) Otros signos y sintomas.— Artritis de rodillas.
Tensiones arteriales de 100/60.
f) Causa desencadenante.— Los brotes se producian siempre después de inyecciones de penicilina.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma.— Hematies, 4.080.000; Mb, 70 por 100; leucocitos, 14.000. (Fôrmula; 70 S, 3 C, 1 E, 3 M, 
23 L.) V. de S., 36/66.
b) Funciôn renal.— Urea: 30 mg. por 100.
Orina: 1.019 de densidad; reacciôn âcida, sedimento normal.
c) Otros anâlisis.— Espectro proteico: Proteinas totales, 5,3 gr. por 100; albCimina, 2,3; alfa, 1,09; beta, 
0,70; gammaglobulina, 1,09. Crioglobulinas, negativas. Test de Rosse, negative. Glucosamina, 164 mg. 
por 100.
d) Radiografias.— Tôrax, normal.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Num. 15.495 (dedos necrosados) (F. J. □.).
Los vasos de mediano y pequeno calibre estan afectados de forma irregular y en distintos estadios. 
Existen arterias rodeadas y con su pared invadida por células inflamatorias, muchas de ellas en picno- 
sis. La elâstica interna estâ conservada siempre, pero a veces engrosada y desfiecada. Se observan al- 
gunos depôsitos fibrinoides. Existe engrosamiento de la intima y a veces trombosis que oblitéra la luz, 
aunque ocasionalmente estâ parcialmente recanalizada (figs. 75 y 76).
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Se amputan la segunda y tercera falanges de tres dedos de la mano izquierda y dos de la derecha, 
y se inicia un tratamiento con 8 mg. diarios de triamcinolona, antihistaminicos y nicotinamida. Con ello 
desaparecen todos sus sintomas. Los este ro id es se retiran en abril de 1961, tres meses después de la in- 
tervenciôn y continuaba asintomâtica en 1962, no habiendo noticias de su evoluciôn posterior.
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G) ANGEITIS DE LA FIEBRE REUMATICA
C A S O  F- R- 1
G. G. C.— Sexo: Varôn. Edad: 8 anos. Ingreso: 12-VIII-1958.
Comlenzo de los sintomas: Un aho antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a ) Flebre.— Si, en b rotes (coincidiendo con amigdalitis).
b ) Aparato locomotor.— Episodios de poliartritis, ocho o diez dias después de los b rotes de amigdalitis.
c ) Aparato cardiovascular— Soplo pansistôlico en punta.
Crisis de taquicardia.
Tensiones arteriales de 95 /55 .
d ) Lesiones cutàneas.— Brotes de maculas violàceas en piernas, coincidiendo con los de poliartritis. 
NOTA: Todos los sintomas cedian en una o dos semanas con tratamiento esteroideo.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a ) Hemograma.— Hematies, 4.200.000; Hb, 77 por 100; leucocitos, 13.200. (Fôrmula: 72 S, 6 C, 1 E, 2 M, 
19 L.) V. de S., 120/142.
b) Funciôn renal.— Urea: 32 mg. por 100.
Orina: 1.017 de densidad, reacciôn âcida.
Sedimento normal.
c ) Otros anàllsis.— ASLO 800 U. Todd.
Proteina C reactiva ( +  +  +  +  ).
Fenômeno LE ( —  ); test de Rosse ( —  ).
E. C. G.: Bloqueo A. V. de primer grado.
d ) Radiografias.— Tôrax: NORMAL.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nùm. 11.988 (biopsia de piei) (F. J. D .).
RESUMEN: El epitelio estâ adelgazado y la disposiciôn papilar casi desaparecida. Inmediatamente por 
debajo hay disminuciôn de fibras elâsticas y ya en el dermis profundo se ve una arteria de pequeno 
calibre, invadida por leucocitos polinucleares y gran cantidad de eosinôfilos que dislaceran las capas del 
vaso, las cuales son P. A. S. positivas; la luz estâ disminuida, principalmente a expensas de una zona de
ella. La elâstica estâ casi desaparecida y sôlo quedan algunos flecos de ella (pâgs. 77 y 78 ).
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Es dado de alta el 30-IX-1958 con tratamiento de esteroides, ACTH y penicilina benzatina.
Dos meses después se encontraba clinicamente asintomâtico y en el hemograma ténia 85 por 100
de Hb, 7.500 leucocitos con fôrmula normal y V. de S. de 54 /100.
En abril de 1959 la proteina C reactiva era negativa y el hemograma estrictamente normal. Desde 
entonces sôlo hace tratamiento con penicilina benzatina, continuando asintomâtico en 1963. No hay no­
ticias de su evoluciôn posterior.
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H) ANGEITIS EN EL LUPUS ERITEMATOSO DISEMINADO
C A S O  L - E - D - 1
I. F. A.— Sexo: Varôn. Edad: 41 anos. ingreso: 29-XII-1965.
Comlenzo de los sintomas: Cinco meses antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a) Flebre.— NO.
b) Lesiones cutàneas.— Brotes de erupciones eritematosas, con elementos vesiculares, muy prurigino- 
sos, en brazos y a veces edema angioneurôtico (prim er sintoma).
c ) Aparato locomotor— Poliartralgias.
d) Aparato digestivo.— Crisis de dolor abdominal con vômitos ocasionales, alimenticios y biliosos.
e) Cardiovascular.— Tensiones arteriales de 130/70.
f) Bazo y gangllos linfàticos.— Esplenomegalia de 1-2 cm.
g) Otros sintomas y signos.— NO.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma.— Hematies, 4.200.000; Hb, 80 por 100; leucocitos, 5.000. (Fôrmula: 63 S, 4 C, 1 E, 5 M, 
27 L.) V. de S., 40 /72.
b) Funciôn renal.— Urea: 26 mg. por 100; Ccr, 82 m l/m in.
Orina: 1.027 de densidad; ligeros indicios de proteinuria, sedimento normal.
c) Otros anâlisis.— Espectro proteico: Proteinas totales, 7,39 gr. por 100; albumina, 3,71; alfa-1, 0,45; alfa- 
2, 0,75; beta, 0,80; gammaglobulina, 1,68.
Fenômeno LE: Reiteradamente positivo.
Test de Rosse: Negative.
Amilasa en sangre: Elevada (por encima de 500 U. W .) coincidiendo con los episodios dolorosos 
abdominales.
d) Radiografias.— Tôrax y estômago, normales.
3. ANATOMIA PATOLOGICA:
Nùm. 33.281 (biopsia renal) (F. J. D .).
RESUMEN: La afectaciôn fundamental reside en el sector vascular, a nivel arteriolar con hiperplasia 
de la media, reducciôn de la luz y necrosis fibrinoide subendotelial o debajo de la elâstica. Los glo- 
mérulos estân bien conservados y no tienen imâgenes “en asas de afambre” , rtecroeis ni trombes.
Otras biopsias practicadas (28.583, 72 B 565) son superponibles a la anterior. Sigue apreciândose 
una angeitis con necrosis fibrinoide y con escaso componente inflamatorio y en la ultima de ellas se com- 
prueba una glomerulitis minima con depôsitos de IgG, IgA, complemento e IgM, en cantidad moderada 
o escasa a nivel mesangial y, ademâs, focalmente en la porciôn intimai de arterias y arteriolas.
4. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Inicialmente fue tratado con 24-48 mg. diarios de 6-metil-prednisolona y 250 mg. diarios de cloro- 
quina sin obtener mejoria, ya que continuô con brotes cutâneos, crisis dolorosas abdominales, fenôme­
no LE ( +  ) y ascendiô la gamma-globulina a 2,42 gr. por 100.
Al anadir 6-mercaptopurina (100 m g /d ia ) al tratamiento, en 1967, mejorô notablemente, pero sin cé­
der totalmente sus sintomas. Y al cambiar la mercaptopurina por ciclofosfamida (150 m g /d ia ), en 1972,
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mejorô aûn mâs y el fenômeno LE se negativizô. No obstante continua con esplenomegalia y en la ulti­
ma biopsia renal se seguia observando una angeitis acusada, con depôsitos de inmunoglobulina en la 
pared vascular y a nivel mesangial (ver mâs arriba).
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C A S O  L - E - D - 2
E. P. G.— Sexo: Varôn. Edad: 12 anos. Ingreso: 8-11-1972.
Comlenzo de los sintomas: Un ano antes de su ingreso.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a) Flebre.— Si, en principio febricula, y en las ultimas semanas fiebre alta
b) Lesiones cutàneas.— Ulcéras necrôticas en labios.
c ) Aparato locomotor.— Poliartralgias acusadas (prim er sintoma).
d) Aparato digestivo.— NORMAL.
e ) Aparato cardiovascular.— Tensiones arteriales de 120/85.
f) Bazo y gangllos linfàticos.— Poliadenopatias.
g ) Otros sintomas y signos.— Cefalea intensa y cierta rigidez de nuca que aparecieron unos dias antes 
de su ingreso.
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma.— 3.230.000 hematies; 64 por 100 de Hb; leucocitos, 5.300. (Fôrmula; 62 S, 2 C, 2 E, 5 M, 
29 L.) V. de S., 50 /70 .
b) Funciôn renal.— Ccr.: 30 m l/m in.; Ors, 0,9 mg. por 100.
Orina: Densidad 1.018; reacciôn âcida; proteinuria de 3 gr/l.; microhematuria intensa y cilindros hia- 
lino-granulosos.
c) Otros anâlisis.— Espectro proteico, con 5,07 gr. por 100 de proteinas totales; albumina, 1,83; alfa- 
1, 0,35; alfa-2, 0,72; beta, 0,75; gammaglobulina, 1,42.
Fenômeno LE ( +  ). Anticuerpos antinucleares, positivos al 1 por 100. C ’3, 28 mg. por 100
d) Radiografias.— Tôrax: Sin alteraciones.
3. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Se inicia tratamiento 40 m g/dia de 6-metil-prednisolona, pero empieza con melenas, descendiendo 
el hematôcrito al 10 por 100 y requiriendo transfusiones.
Tiene dos crisis convulsivas generalizadas y a continuaciôn aparecen signos meningeos manifestos, 
hipertonia e hiperreflexia generalizadas.
Continua con melenas, apreciândose unos niveles de fibrinôgeno sérico de 38 mg. por 100, un Fl-test 
positivo ai 1 /8 0  y una cifra de plaquetas de 14.000. Se trata con heparina, fibrinôgeno y transfusiones 
de sangre fresca, con lo que mejora durante unos dias. Luego comienza con un cuadro febril, aislândose 
en el hemocultivo un estafilococo dorado coagulasa positivo.
A pesar de realizar tratamiento antibiôtico intenso fallece a los veintiocho dias de su ingreso.
4. ANATOMIA PATOLOGICA:
Autopsia 72 N 49 (F. J. D ).
Se trata de un lupus eritematoso diseminado con nefropatia lùpica, con cuerpos de Gross, neumoni- 
tis lùpica incipiente y vasculopatia hiperplâstica necrotizante que es causa de hemorragia cerebral y di- 
gestiva. Endocarditis de Libman-Sacks. Sepsis por gram positivos (estafilococo dorado) que produce en­
docarditis bacteriana y abscesos renales, intestinales, cardiacos y cerebrales. Poliserositis (pleural, peri- 
cârdica y peritoneal (figs. de 79 a 92 ).
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C A S O  L - E - D - 3
p. C. M.-^Sexo: Varôn. Edad: 51 anos. Ingreso: 2-111-1967.
Comlenzo de los sintomas: Siete - meses antes.
1. SINTOMAS Y EXPLORACION:
a) Flebre.— Si.
b) Lesiones cutàneas.— Exantema pruriginosos en miembros inferiores.
Eritema palmar.
Necrosis parcial en oteja izquierda.
c) Aparato locomotor.— NORMAL.
d ) Aparato digestivo.— Hepatomegalia de 4-5 cm. por éstasis.
e) Aparato cardiovascular.— Doble soplo aôrtico.
Pulso celer.
Tensiones arteriales, 12 /4 .
f)  Bazo y gangllos linfàticos.— NORMALES.
g) Otros sintomas y signos.— Orinas oscuras (primer sintoma).
2. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:
a) Hemograma.— 3.200.000 hematies; 67 por 100 Hb; leucocitos, 7.800. (Fôrmula: 58 S, 4 C, 1 E, 7 M, 
30 L.) V. de S., 110/118. Plaquetas normales.
b) Funciôn renal.— Ccr, 45 m l/m in. Crs, 1,36 mg. por 100.
Orina: Densidad, 1.012; reacciôn âcida; 0,30 g r/l. de proteinuria; hematuria y leucocituria intensa. 
Cilindros hialinos, hialino-granulosos y hematicos.
c ) Otros anàllsis.— Espectro proteico: 7,84 gr. por 100 de proteinas totales, con 3,45 de albumina; 0,32
de alfa-1 ; 0,60 de alfa-2; 0,67 de beta, y 2,80 de gammaglobulina.
Wasserman positivo.
Fenômeno L. E. (— ).
Hemocultivo (— ).
E. C. G.: Hipertrofia de V. I.
d ) Radiografias.— Tôrax: Aumento de V. I. y éstasis pulmonar.
3. EVOLUCION Y TRATAMIENTO:
Es tratado con dieta hiposôdica, esteroides y digital. Con ello mejora durante unos meses. Pero rein-
gresô en octubre de 1967 con intensa disnea y râpidamente hace un edema agudo de pulmôn, fallecien-
do por insuficiencia cardiaca.
4. ANATOMIA PATOLOGICA:
A ) Material biôpsico.
Num. 32.397 (biopsia renal) (F. J. D ).
RESUMEN: La afectaciôn es fundamentalmente glomerular en forma de glomerulonefritis proliferative 
preponderantemente intracapilar, pero localmente extracapilar. Ademâs, en una arteriole se aprecia depô- 
sito fibrinoide en su pared (figs. 93 a 95 ).
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Nùm. 32.488 (biopsia de oreja) (F. J. D .).
RESUMEN: Se observa gran cantidad de capilares dilatados, en los cuales aparecen unas masas ho- 
mogéneas P. A. S. positivos a modo de verruga que a veces se endotelizan y que otras se mezclan con 
células mononucleares. La peculiaridad de este depôsito P. A. S. -F y su forma del “yema” hacen que 
la imagen histolôgica sea similar a la que se observa en la pùrpura de Moschcowitz.
B) Autopsia nùm. 67 N 128 (F. J. D .).
Corazôn aumentado a expensas de todas sus cavidades. La vàlvula aôrtica aparece engrosada, fibro­
sa, capilarizada con focos edematosos y sobre su superficie, en ambas caras de las valvas, verrugas for- 
madas por depôsitos P. A. S. positivos y parcialmente calcificadas. En las zonas mâs superficiales pueden 
verse hematies, pero no hay leucocitos polimorfonucleares ni bacterias, ni.ulceraciones. En el miocardio, 
pequenos focos intersticiales de células redondas y en algunas zonas âreas irregulares de fibrosis y en 
otros puntos focos de degeneraciôn vesicular de las fibras.
En los vasos de pequeno calibre de corazôn, rihôn, bazo, piel, pulmôn y los de un ganglio simpâ- 
tico y pancreâtico se han encontrado trombos hialinos P. A. S. + .  En los glomérulos renales aparecen  
trombes capilares en el polo vascular.
RESUMEN HISTOLOGICO: El cuadro corresponde a una endocarditis trombôtica no bacteriana, de 
Libman-Sacks, con una angeitis sistémica, con aspecto similar a la que se ve en la pùrpura de Moscho- 
witz. Pese a la ausencia de fenômeno L. E. +  y de cuerpos hematoxinôfilos de Gross, se cataloga como 
un lupus eritematoso diseminado atipico, con angeitis.
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